HOI CHUNG BUDD-CHIARI (BCS)

Phéng dich theo Budd-Chiari syndrome-Leona Kim- Schluger-
Division of Liver Siseases, Icahn School of Medicine at Mount
Sinai, NY, USA.

TONG QUAT:

BCS la mét réi logn mach mau trong gan gay ra su tac nghén dong chdy cia
mau trong gan.

BCS c6 thé biéu hién duéi dang suy gan téi cap do hogi tiz I6n nhu md gan, hay
duwoi dang cac bien ching cua bénh nhu xo gan va tang dap tinh mach cua.

Nguyén nhan chui yéu 1a sw ting déng ciia bénh nhan dan dén huyét khéi tinh
mach va hiem hon la bat thuwong bam sinh cua bang hé giza tuan hoan trong
tinh mach gan va tinh mach chu duoi.

Pdp vmg diéu tri BCS phy thugc hoan toan vao viec chan dodn va diéu tri sém
bénh. Trong nhitng trirong hep cap tinh, nén lya chon tai thdng. Ghép gan la
mét lira chon trén nhiing bénh nhan c6 biéu hién xo gan va bién chiing ciia ting
ap tinh mach Cira truoc do.

PHAN 1 : KHAI NIEM
1. Dinh nghia:

BCS la mot rdi loan mach mau cia gan dic trung bai tac nghén dong mau co
thé tim thay trong suét hé théng tir tinh mach nho trong gan dén nhi phai. sy
tic ngh&n nay gay ra sung huyét gan. Nguyén nhan cha yéu cua bénh 1a do
su phét trién bat thuong cua cac té bao mau trong tay xuong, diéu nay dan
dén tinh trang ting dong cta bénh nhan. Biéu hién va kiém soét bénh tly
thudc vao tinh chat cap tinh hay man tinh caa thuyén tac.

2. Phan loai:

e Biéu hién cua bénh phu thudc vao (1) cap hay man caa tic mach mau,
(2)mtrc do tac nghén, tan cong nhanh chong hay khéng, va cudi cling
la phu thudc vao thoi gian phat trién tuan hoan bang hé.




Hoi ching Budd Chiari cap tinh dic trung bai tinh trang thiéu mau
cuc bo gan cap va hoai tir, biéu hién 1am sang 1a tinh trang suy gan tdi
cap.

Hoi ching Budd Chiari man tinh dic trung bai nhitng bién ching cua
tang ap tinh mach ctra

. Dich té

Pay 1a mot bat thuong hiém gap c6 ti 1& mac bénh méi 1a mot trén 2, 5
tri¢u nguoi/nam

Theo nhitng dit liéu duoc cac nudc Phuong Tay cong bd gom: mot cua
Pan Mach- cho thay ti 16 mi mac trong cong doéng dan cu 1a 0,5/ 1
triéu dan/ nim. Va mot cdng bé tir Thuy Si ti 16 méi mac cua bénh 1a
0.8/1 triéu dan/ nam va ti 1& hién méc 1a 1,4/triéu dan.

Mot bao cdo tai Nhat nam 1989 ti 16 méi méc 12 0,2/ 1triéu dan va ti 1é
hién méc 1a 2,4 /1triéu dan.

. Nguyén nhan

Nguyén nhan cua bénh chii yéu 1a do tinh trang dong méau co sé gay ra
thuy@n tic tinh mach ra tir gan.

Hon 75% truong hop bénh nhan BCS dugc chung minh co lién quan
dén nhitng bat thuong yéu té dong méau di truyén hay mac phai, voi su
hién dién caa nhiéu nguyén nhan khac nhau trén cing mot bénh nhan
dang ngay cang dugc cdng nhan

Nhiing nguyén nhan ting doéng di truyén bao gom: khiém khuyét yéu
t6 e ché throm bin 111, khiém khuyét protein C va S, su dot bién cua
yéu té V Leiden va prothrombin 20210.

Nhiing nguyén nhéan ting dong mac phai gom: bat thudng dong té bao
maéu trong tay, tiéu huyét sic té kich phat vé dém, hoi ching khang
phospholipid, bénh ly &c tinh, thai ki va thudc ngtra thai. Va nhém
nguyén nhan bat thuong dong té bao méu trong tuy ngay cang duoc
cong nhan la nguyén nhan co ban nhat dan dén huyét khéi do su dot
bién JAK2 V617F trong 40-50% bénh nhan.



Nhitng nguyén nhan hiém gip hon 14 nhitng bat thuong théng néi giira
tinh mach gan va tinh mach cha dugi bam sinh.

5. Bénh hec:

e Co s6 bénh hoc co ban cua nhiing biéu hién 1am sang caa bénh
BCS bat ngudn tir sy tat nghén dong mau ra tai gan. Muc d6 tén
thuong gan dua trén tinh cap tinh cua tat nghén va su can thiép
Kip thoi.

e Trong trudng hop cap tinh sy hinh thanh tuan hoan bang hé 1a
rat toi thiéu, gy ra sy @ tré va tic nghén dong mau tai gan, dan
dén thiéu méau té bao gan, hoai tr té bao gan va suy gan néu
khong giai quyét duoc tic nghén. trong nhiing truong hop cap
tinh c6 thé co suy gan tdi cap, gdm bénh ndo gan va vang da
phét trién nhanh do hoai i té bao gan trén dién rong.

e Bénh BCS ban cap va man tinh: thuyén tac dién bién am i, tir tu,
thuong co nhiéu thoi gian da dé hinh thanh tuan hoan bang hé
va nhiing ton thuong gan dién tién tir tir dén xo gan. 75% bénh
nhan c6 thé xac dinh nguyén nhan co ban gay thuyén tac

6. Yéu té nguy co, du doan:

OR
Thuéc ngtra thai 2.37
Di truyén: yéu té 5 Leiden, bénh ly prothrombin, protein C,S va /A
khiém khuyét yéu té khang thrombin
Mac phai: bat thuong té bao tao mau tiy xuong, khang N/A
phospholipid. Tiéu huyét sic té6 dém. Mang thai




Phan 2: PHONG NGUA

Chia khoa cua viéc phong ngura tién trién caa bénh [a chan doan va can thiép
sém ngay khi c6 chan doan xac dinh. Vi du nhu khéi dau som tiéu soi huyét hay
tai thong trong trudong hop cap, hay khai dau sir dung khang dong & nhirng bénh
nhan ban cap va man tinh trudc khi ¢ bién chung coa ting ap luc tinh mach
clra.

Ngay ca khi tién hanh day du nhiing diéu tri trén, din bién bénh van tiép tuc.

TAm soAat:

Tu khi xac dinh dugc tinh trang tang dong mau 1a nguyén nhan chinh cta hoi
ching BUDD Chiari, khuyén co tam soat yéu to nguy co di truyén cho tat ca
bénh nhan c6 bénh sir thuyén tac tinh mach.

Phan 3: CHAN DPOAN

Chan doan va biéu hién 1am sang cua bénh phu thudc rat nhiéu va mac do cap
hay man tinh cua bénh

Bénh sir can khai thac ki tinh cap tinh caa cé4c triéu chung, tién can gia dinh vé
tinh trang tang dong mau, c6 hay khong c6 biéu hién cia tiang ap lyc tinh mach
cua.

Tham kham tim nhitng dau hiéu caa bénh gan man ( tuan hoan bang hé, teo co,
vang da, dau sao mach, bang bung,) va biéu hién suy gan tbi cap dac trung cho
su tic nghén dudng ra cia mau tir gan( bang bung luong 16n, hdn mé gan, vang
da)

Pé chan doan bénh can nhiing thdng tin vé chuyén hoa, tinh trang dong mau,
siéu am doppler khao sat gan va hé¢ dong tinh mach cua gan, MRI/MRV hay
Ctscan can quang gilp khao sat tuan hoan tai gan.

Khao sat hé tinh mach gan/ tinh mach chu duéi khi cac xét nghiém khéng xam
lan khéng thé chan doan.



1. Chan do4n phén biét:

Chan doan phan | Pic diém

bigt

AlH Marker tu mién; giai phau bénh c6 su xdm nhiém cua céac
té bao mau

Viémgansiéuvi | Xét nghiém siéu vi, giai phau bénh c6 tén thuong khoang
ctra thay Vi tén thuong trung tam va déan tinh mach xoang
nhu trong BCS

2. Bénh canh dién hinh:

e Thé céap tinh l1am sang dién hinh boi tinh trang cap tinh ¢ bang
bung lwgng I6n thanh 1ap nhanh. Hoai tir té bao gan cip véi
AST/ALT tang cao va doi khi sy nang dan caa bénh ndo gan trong
vong 8 tuan sau vang da

e Thé ban cap va man tinh thuong ¢ nhitng bién chiing cia xo gan,
nhu xuat huyét rai rac, bang bung tién trién, bénh ndo gan va teo
CO.

3. Chan doan |am sang:
a. Bénhsu:

e Bénh sir c6 thé bao gom thoi gian cd triéu ching. ¢ thé kém
theo cac triéu chirmg nhu mire d6 dau bung, bénh str vang da,
bang bung, va tinh trang phu ving thap, va tham chi tién can
bi xuat huyét tiéu hoa va hon mé gan trude day..

e Nhiing thudc di kém nhu thudc ngira thai va tinh trang thai
nghén & phu nit.

e Nhung chi tiét trong bénh str goi ¥ dang c6 tinh trang viém
gay ra tinh trang tang dong nhu viém dai trang, hoi chang
Belcet va bénh ly 4c tinh (ung thu té bao gan, ung thu té bao




than u tay thuong than). tién can thuyén tic mach trudc do
(thuy@n tic tinh mach su, thuyén tac phoi,) goi ¥ quan trong
vé tién can ting déng mau di truyeén.

b. Tham kham lam sang:

e Panh gi4 tinh trang dinh dudng kém nhu teo co, ¢d thé goi y
mét bénh ly man tinh. C6 hay khéng co vang da?, tuan
hoan bang hé? tinh trang bang bung va dau ha suon phai
huéng t6i tinh cp tinh caa bénh, kham gan to hay lach to.

e Tham kham than kinh ddy da dé xac dinh tinh trang bénh
néo gan ¢ bénh nhén,

c. Can lam sang chan doan:
e Sinh hoa

Tong phan tich té bao méau: hemoglobin hay hematocrit (
bénh da hong cau), dém tiéu cau (tang tiéu cau).

Panh gia toan dién vé chuyén héa: mac do ting cua
AST/ALT( thuong st dung gap 5 lan gia tri trén trong thé
cap va thap hon ¢ thé man tinh).

Tang Billirubin, ting AP, giam albumin, tang PT, INR

Bang bung ting, chénh 1éch albumin huyét thanh-dich
bang >1.1g/dL phu hgp trong bénh canh tang ap luc tinh
mach ctra, dam trong dich bang thuong tang va trén
2,5g/dL (giéng vai bénh nhan tim mach).

e Chan do4n hinh anh:

Siéu &m tong quét va siéu &m doppler gan ( hinh anh phi
dai thuy duéi cua gan dién hinh gap trong 80% bénh nhan
c6 tac nghén tinh mach gan)

CT scan can quang

MRI ( nhiéu vu thé hon CT scan trong trudng hop uéc
lugng chiéu dai caa ludi loc tinh mach cha duéi)



CHAN POAN HQI CHUNG BUDD - CHIARI:

Nght t&i BCS
Tam soét tinh trang Chan doan hinh anh: doppler,
tdng dbng CT scan/MRI

4. Nhirng 16i thwdng méic phai trong qua trinh chan doan BCS:

Nhitng bénh nhan c6 tinh trang suy gan téi cap c6 thé bi bo s6t chan doan véi
nhiing chan doan nhu virus, tuw mién, ngo doc thudc, can nghi chan doan BCS dé
c6 thé khai dong sém thude khang dong va giai 4p cho bénh nhan nham giam
thiéu nhu cau ghép gan

Phan 4: PIEU TRI

Chién luogc diéu tri hoi chang Budd Chiari phu thudc vao viéc chan doan va
diéu tri bénh sém hay khong? Mot khi bénh nhan da bi suy gan giai doan
cudi véi nhitng bién chiing phirc tap cua tang ap luc tinh mach cia, bénh c6
thé dién tién nang dén muc cac bién phap diéu tri nhu khang dong va giai &p
déu khong thay d6i duoc tién lugng va ghép gan la bién phap kha quan duy
nhat. Bi véi bénh nhan cap tinh, hay méan tinh chua c6 bién chung ting ap
lyc tinh mach ctra, viéc chan doan, diéu tri khang dong va giai ap sém co thé
6n dinh duoc chirc nang gan tranh duoc nhu cau ghép gan.

Tat ca bénh nhan bi hoi chitng Budd Chiari nén duoc Kiém soat toan dién
tinh trang tang dong va uu tién khang dong trén nhitng bénh nhan khong co
chéng chi dinh. Trén nhitng bénh nhan cap can can nhic sur dung tiéu soi
huyét ngay khi xac dinh chan doan, tiéu soi huyét cé tac dung tét hon khi
huyét khéi méi thanh 1ap va va khong gay tic hoan toan thanh mach. Liéu
tiéu soi huyét tham khao Urokinase _ khai dau 240000 don vi mdi gio trong
2 gio dau va sau d6 duy tri 60000 don vi trong mdi gio tiép theo. Hay véi
rtPA (yéu tb kich hoat plasminogen mé) 0,5-1mg mdi gio truyén tinh mach
trung tam



Néu c6 chdng chi dinh tiéu soi huyét, mé cap ctu giai &p véi TIPS hay phau
thuat tao shunt dugc khuyén cdo nhim giam nguy co tién trién suy gan téi
cap va giam nhu cau ghép gan cap cau,

Tiéu chuan nhap vién- khi nao thi bénh nhan BCS can nhap vién?

Suy gan téi cap (tiéu chi tién luong cia King‘s College) c6 nhiing bang
chang cua hoai tir té bao gan dién rong ( ting AST/ALT), ting PT, INR,
bénh ndo gan, bang bung khang tri.

Can can thiép tiéu soi huyét (bénh nhan cap tinh), hay giai ap bang TIPs
hay phau thuat ghép.

Xo gan mat bl véi cac bién chung ting ap luc tinh mach cira can thiét
danh gia van dé ghép gan cho bénh nhan.

Chién lwge diéu tri bénh nhan nhap vién:
Khéi dong khang dong thich hop va kip thoi.

Theo d&i sét tinh trang can bang dich va chic ning than thong qua danh
gia thé tich nudéc tiéu.

Trong truong hop bénh cép tinh, tranh giai 4p cham tré cho bénh nhan
bang phuong phap TIPS hay phau thuat tao shunt

Bang phuwong phap diéu tri:

Piéu tri Ghi chu
Piéu trj bao ton Khoi dong khang dong
Thudc Khang dong v&i Heparin sau d6 chuyén dan sang

Coumadin muc tiéu gitt INR khoang 3,. Trong truong
hop cép tinh va tic khéng hoan toan long mach, st dung
tiéu soi huyét nhu Urokinase hay rtPA(kich hoat
plasminogen md) truyén qua tinh mach dui hoic cé.

Phau thuat Phau thuat tao shunt

Quang tuyén Phuong phap TIPS(thong ndi cira chu trong gan qua tinh




mach canh —Transjugular intrahepatic portosystemic
shunt) cho bénh nhan tac khong hoan toan tinh mach
gan & thé cap hay man tinh c6 xo gan con bu

Khac Ghép gan khi bénh nhan xo gan va c6 cac bién ching
tang ap luc tinh mach ctra.

Kiém soat bién chieng va phong ngira:

Xuat huyét do qua lidu khang dong: tinh toan can than lidu dung cua
khang dong

Chuc nang gan xau hon sau khi lam TIPS/phau thuat tao shunt véi thiéu
mau mai: danh gia va liét ké cho chuong trinh ghép tang.

Chién lwoe diéu tri bénh

BCS
TIEU SOTHUYET. TIPS: FHF, bénh cap Ghép than: dung khang déng that bai
thuyén tac cap tinh tinh hay man tinh ( xo trén bénh nhan cap tinh, that bai TIPS,
gan c6 bu) X0 gan vai tang ap luc tinh mach clra

Ghi cht: TIPS — théng ndi cira chu trong gan qua tinh mach canh

FHF — suy gan ti cap



LUU Y TREN LAM SANG:
Bénh nhan cép tinh: can xem xét st dung tiéu soi huyét va giai ap bang TIPS

Ngay khi c6 bang chung vé bién chimg ting ap luc tinh mach cira ( Xuat huyét
tiéu hoa do dan v& tinh thuc quan, bénh ndo gan dang dién tién, giam chic nang
déng mau- ting INR, giam albumin) TIPS cd thé 1am tinh trang gan xau hon va
nén dé nghi ghép gan cho bénh nhan thi dam bao hon. Véi nhitng bénh nhan
man tinh, thang diém MELD c6 thé dyu doan nhitng nguy co va loi ich cd thé
xay ra khi 1am TIPS cho bénh nhan. Tur d6 quyét dinh 1am TIPS cho bénh nhan
hay khéng

Phan 5: POI TUQONG PAC BIET:
Thai phu:

Trong suét thoi ki mang thai va hau san, c6 mot su gia tang yéu té nguy co cua
bénh. Chlng ta nén lva chon khang dong va c6 thé két hop véi giai 4p nham
tranh nguy co suy gan tdi cap

Phan 6: TIEN LUQONG

LUU Y TREN LAM SANG:

Khi dugc chan doan va diéu tri sém véi khang dong két hop TIPs hay khdng,
tién luong cua bénh nhan déu cai thién dang ké trong vai nam qua.

Ghép gan 1a mot lya chon trong suy gan téi cap va xo gan

Tién luong séng sau ghép gan 05 nam rat tét >90%

Dién tién tw nhién ( khong diéu tri gi);

Néu khong duoc diéu tri, bénh nhan s& c6 hoai tir nhitng ving lén trong
gan va suy gan ti cip, tién lugng thuong rat xau néu khdng ghép gan.

Thé ban cap va man tinh: bénh nhan sé& c6 tén thuong chirc niang gan tién
trién voi nhitng bién chang nguy hiém do ting 4p luc tinh mach cia nhu
dan tinh mach, bénh ndo gan, va bang bung.




Vé6i nhitng bénh nhan dwoc diéu tri:
Tién luong rat tét khi duoc chan doan va diéu tri giam ap va khang dong som.
Theo doi:

Bénh nhan dang str dung khang dong can thuong xuyén tim cac dau hiéu xuat
huyét va theo dai PT , INR khi dung tc ché vitamin K






