TAP CHi Y DU’Q'C THAI BINH, SO 3 - THANG 6 - 2022

MOT SO PAC PIEM LAM SANG, CAN LAM SANG
CUA BENH NHI THALASSEMIA TAI BENH VIEN NHI THAI BINH
NAM 2019-2020

TOM TAT

Muc tiéu: M6 ta& dac diém lam sang, can lam
sang clia bénh nhan Thalassemia tai bénh vién Nhi
Thai Binh nam 2019-2020.

DPéi twong va phwong phap nghién cieu:
Nghién ctru trén 64 bénh nhi bi Thalassemia duwgc
diéu tri tai Bénh vién Nhi Thai Binh.

Két qua: Ty & bénh nhi nam va ni¥ twvong dwong
nhau. Thoi diém chin doan bénh cao nhat 1a tir 1
dén 6 tudi (37,5%). 20,3% bénh nhi nhap vién ti
5-10 lan trong 1 nam. Tré qua tai sat mirc d6 néng,
trung binh va nhe la 28,1%, 12,5% va 31,3%. Lach
to d6 2 chiém ty |& cao nhat 25,0%. Bénh nhan vao
vién c6 lwong huyét séc té tir 60 — 90 g/l chiém ty
l&é cao nhat 68,8%. S lan truyén mau trung binh
trong 1 n&m cda bénh nhi tlr 1 dén 3 1an chiém ty
|& cao nhat 54,6%.

Twr khoa: Thalassemia

ABSTRACT

CLINICAL AND SUBCLINICAL CHARAC-
TERISTICS OF CHILDREN THALASSEMIA
AT THAI BINH CHILDREN’S HOSPITAL IN
2019-2020

Objective: Descripbe clinical and subclinical
characteristics of Thalassemia patients at Thai
Binh Children’s Hospital in 2019-2020.

Method: Studyingon 64 childrenwith Thalassemia
treated at Thai Binh Children’s Hospital.

Results: The proportion of male and female
patients is similar. The highest time of diagnosis
was from 1 to 6 years old (37,5%). 20,3% of
pediatric patients are hospitalized 5-10 times in 1
year. Children with severe, moderate and mild iron
overload were 28,1%, 12,5% and 31,3%. Grade
2 splenomegaly accounted for the highest rate
of 25,0%. Patients admitted to the hospital had a
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hemoglobin level of 60-90 g/I, accounting for the
highest rate of 68,8%. The average number of
blood transfusions in 1 year of pediatric patients
from 1 to 3 times accounted for the highest rate
of 54,6%.

Keyword: Thalassemia

I. DAT VAN BE

T6 chirc Y té Thé gio¢i (WHO) cdng bb tan suét
mac bénh thalassemia va ngu®i mang huyét sic
t6 bat thwong 1a 5,1% [1]. Hién nay, & Viét Nam
c6 khoang trén 12 triéu ngwdi mang gen bénh
thalassemia va c6 trén 20.000 ngwoi bénh mrc do
nang phai diéu trj c& d&i. M6i ndm c6 thém khoang
8.000 tré em sinh ra bi bénh, trong dé c6 khoang
25% tré bi b&nh mirc d6 ndng hodc tré khong thé ra
doi do phu thai. Theo wéc tinh, méi ndm, ca nuwéc
can c6 trén 2.000 ty déng dé cho tat ca bénh nhan
c6 thé dwoc diéu tri tdi thiéu va can cé khoang
500.000 don vi mau an toan, dat ra mét ganh nang
I&n cho gia dinh, xa hdi [2].

Hién tai, chwa c6 phwong phap diéu tri nhdm dich
ma chd yéu la diéu tri triéu chirng nhw truyén mau,
thai sat... Tai Thai Binh hién tai c6 rat it nghién ctru
vé bénh nhi bi mé&c bénh Thalassemia nén ching
t6i thwe hién dé tai véi muc tiéu: Mo ta dac diém lam
sang, can lam sang cla bénh nhan Thalassemia
tai bénh vién Nhi Thai Binh nam 2019-2020

II. POl TUONG VA PHUONG PHAP
NGHIEN CclU

2.1. Péi twong nghién ciru:

64 bénh nhi mac bénh Thalassemia dwoc diéu
tri tai Bénh vién Nhi Thai Binh (c6 ngw®i nha
dong y tham gia nghién ctru).

Thei gian nghién clru: T thang 1 ndm 2019 dén
thang 12 nam 2020

2.2. Phwong phap nghién ciru:

M6 ta cét ngang, tién ciru
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lIl. KET QUA NGHIEN cUruU
Béang 3.1. Phan bé bénh nhan theo gidi

Gioi n Ty &
Nam 33 51,6

N 31 48,4
Toéng 64 100

Nhan xét: Ty Ié bénh nhan nam va nir twong dwong nhau
Béng 3.2. Thoi diém chan dodn

Th&i diém chan doan n Ty lé
Khi mang thai 1 1,6
Dw&i 1 tudi 21 32,8
T 1 dén 6 tudi 24 37,5
T trén 7 tudi 2 3,1
Khéng khai thac dwoc 16 25,0
Téng 64 100

Nhan xét: Thoi diém chan doan bénh cao nhat la tir 1 dén 6 tudi (37,5%) va dwdi 1 tudi chiém 32,8%.
Dac biét co6 treong hgp phat hién khi con trong bung me (1,6%)
Béng 3.3. S6 lan vao vién trong 1 ndm

S6 lan vao vién trong nam n Ty lé
Tw 1-5 31 48,4

5-10 13 20,3

11-15 10 15,6

16-20 9 14,1

>20 1 1,6

Téng 64 100

Nhan xét: Trong sb 64 bénh nhi, 48,4% sb bénh nhi vao vién tir 1-5 lan. C6 20,3% vao vién to 5-10
lan. Dac biét 14,1% vao vién tr 16-20 14n va c6 1 bénh nhi (1,6%) vao vién trén 20 14n trong mot nam.
Bang 3.4. Mdrc d6 lach to cua bénh nhan

Mdrc do n Ty lé
Khéng to 32 50,0
1 10 15,6
2 16 25,0
3 2 3,1
4 1 1,6
Pa cat 3 47
Téng 64 100

Nhan xét: Cé 50% bénh nhi chwa cé lach to. Lach to 6 2 chiém ty 1& cao nhét 25,0%, lach to do 4
chiém ty |& thAp nhat (1,6%). Tuy nhién cé 3 bénh nhi da cat lach chiém 4,7%
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Béng 3.5. Nong d6 Hb tai thoii diém bénh nhan vao vién

(gl

N6ng dd huyét sac té

<30

30- <60

60- <90

90-110

Téng

n Ty le
0 0
18 28,1
44 68,8
2 3,1
64 100

Nhan xét: Bénh nhan vao vién cé lwong huyét sac td tir 60 — 90 g/l chiém ty 1& cao nhat 68,8%. C6
28,1% bénh nhan co lwong huyét sac té tow 30-60 g/l.
Béng 3.6. Cdc murc d6 qud tai sat

Mdrc d6 qua tai sat

Khéng qué tai sat

Nhe

Trung binh

Nang

Téng

S6 lwong %
18 28,1
20 31,3
8 12,5
18 28,1
64 100

Nhan xét: Tré qua tai sat mirec dod nang, trung binh va nhe la 28,1%, 12,5% va 31,3%. C6 28,1% bénh

nhi khéng cé qua tai sat

Béang 3.7. S6 lan truyén mau trén ndm

S6 lan truyén mau

1-3

4-6

7-9

10-12

Trén 12

Téng

n Ty lé
35 54,6
13 20,3
8 12,5
4 6,3
4 6,3
64 100

Nhan xét: Sé 14n truyén mau trung binh trong 1 n&m cla bénh nhi cang nhiéu thi ty I& cang it. Cu thé
s6 bénh nhi truyén tir 1 dén 3 14n chiém ty 18 cao nhat 54,6%. Truyén ti 4-6 lan chiém 20,3%. C6 4 bénh
nhan truyén mau tir 10-12 1an (6,3%) va trén 12 1an ciing c6 4 bénh nhan (6,3%).

IV. BAN LUAN

Qua nghién cu trén 64 bénh an diéu tri
Thalassemia tai khoa Mau than BV Nhi Thai Binh
t» nam 2019 dén ndm 2020 cho thay ty & nam/
ni la 1/1, trong d6 nam chiém 51,6%, nir chiém
48,4% twong tw két qua nghién ctu tai BV tré em
Hai Phong nam 2015 (nam 48,4% - nir 51,6%) [3].
Két qua nay ciing phu hop dich té ctia bénh (khong
co6 s khac biét gioi).

Thoi diém chan doan nhin chung twong dbéi soém.
Da phéan trwéc khi vao hoc cdp moét. Trong d6 thoi

diém ttr 1 dén 6 tudi chiém ty |é cao nhat 37,5%. Cé
dén 32,8% tré dwgc chan doan truéc 1 tudi. Tuy
nhién c6 3,1% bénh nhi dwoc chan doan khi trén 6
tudi. Diéu nay cling néi lén sw quan tdm cla bd me,
gia dinh dén sirc khoe tré. Bén canh dé ciing noi
l&n cac trang thiét bi va may maéc hién dai giup chan
doan s&m dwoc bénh. Nam 2014, H6i Tan mau
bam sinh Viét Nam (VITA) da canh bao sw bung nd
Thalassemia & Viét Nam v&i khodng 10 triéu nguoi
mang gen bénh, trong dé cé khoang 20.000 nguwoi
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bénh; wéc tinh méi nam cé khodng 2000 tré sinh ra
mac bénh. Day |a c&n bénh di truyén rat phd bién,
lai kéo dai subt doi, ngudi bénh phai duy tri qua
trinh diéu tri 1au dai, hao tén vat chéat va tinh than,
gay ganh néng cho gia dinh va x& héi. Nhwng néu
dwoc chan doan tlr s&m, diéu tri dung sé kéo dai
tudi tho, gidm cac bién chirng xau gay ra tir viéc
thiéu hut hdng cau, & sét trong co' thé va nang cao
chéat lwong cudc sdng cho ngwdi bénh. Vi vay, viéc
tam soat, sang loc va chan doan truwéc sinh bénh
tan mau Thalassemia rat quan trong. Viéc sang loc
va chan doan trwdc sinh clia cac bac sy San khoa
c6 y nghia dac biét quan trong trong viéc kiém soat
s lan réng clia gen bénh, gidm sy sinh ra nhirng
céa thé mang thé bénh nang can truyén mau va thai
sat subt doi. Trong nghién ctu c6 mét trworng hop
phat hién khi sdn phu mang thai chiém 1,6%. Day
cling 1a diém dang mirng vi cong tac sang loc trudc
sinh da quan tam dén bénh nay tuy nhién ty 1& con
rat thdp. Can quan tam hon nira dén tw van va
sang loc trwéce sinh.

S6 1an nhap vién trong ndm cda bénh nhi cao
nhét la trong khoang tir 1 dén 5 1an chiém 48,4%,
tr 5 dén 10 1an trong n&m 14 20,3%. Dac biét c6 10
bénh nhi nhap vién tlr 11 dén 15 lan nhw vay trung
binh cr 2 thang nhap vién 1 1an, tham chi ¢4 nhirng
trwong hop vao vién 16 dén 20 1an trong vong 12
thang. C6 1 bénh nhi vao vién trén 20 lan 1 nadm.
Nhw vay bénh nhi phai nhap vién tan suét twong
dbi nhiéu. C6 nhirng bénh nhi nhap vién theo hen
tuy nhién c6 nhirng trwdo'ng hop nhap vién dwa vao
triéu chirng lam sang cla bénh nhi da phén triéu
chirng do la mét mai.

Lach to la mot trong nhirng triéu chirng ctia bénh
thalassemia. Chudi globin thira tao thanh thé vui
trong héng cau lam héng cau mat d& mém mai, dé
bi bat gil tai lach. Lach phai hoat dong qua murc
dé pha hly cac hong ciu béat thuweng nén bi to ra.
Lach to khién thiéu mau tré nén trdm trong, tudi
tho clia héng cdu ma co thé nhan qua truyén mau
cling gidm, nguy co’ nhiém tring tang. Trwdng hop
lach to qua mirc, bénh nhan can phau thuat cat
lach. Cét lach 1a mét trong nhitng phwong phap
diéu tri bénh Thalassemia khi phu thudc truyén
mau. Trong nghién ctu c6 3 bénh nhi d& cét lach.
Trong 64 bénh nhi c6 50% khdéng co6 lach to. Lach
to d6 2 chiém ty |é cao nhat 25,0%, lach to do 4
chiém ty 1& thap nhét (1,6%).

Tai thoi diém nhap vién lwong huyét séc t6 cla
bénh nhan thuwéng dudi 110 g/l. Trong d6 thiéu mau
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nhe (huyét séc t6 tr 90-110 g/l) chiém 3,1%. Ch
yéu bénh nhi thiéu mau trung binh (huyét séc tb tw
60-90g/1): 68,8% va thiéu mau nang (huyét sic td
ttr 30-60 g/l) c6 18 bénh nhi chiém 28,1%. Két qua
kha quan hon so vé&i nghién ciru clia Nguyén Ngoc
Viét Nga tai BV Nhi Can Tho ndm 2010 — 2011, ¢c6
62,2% tré HGB < 60 g/l, 35,1% tré HGB 60 — 90
g/l, c6 2,7% twong wng 1 bénh nhi c6 HGB > 90
g/l [4]; va twong tw két qua cha Phan Viét Hung
nghién ctu tai khoa Nhi bénh vién Trung wong Hué
lai cé ty 1€ HGB < 60 g/l chi cd 32,4%, tir 60 — 90 c6
59,5%, 8,1% trén 90 g/l [5].

Trong diéu tri Thalassemia bén canh truyén mau
dinh ky dap (rng nhu cau tré thi gidi quyét tinh trang
& sét 1a moét van dé burc thiét. Viéc lang dong séat
tai cac co quan, nhat 1a gan, nao, tim sé lam suy
chlrc nang co quan, lam nang bénh, tré t&r vong do
suy tim, suy than kinh, suy gan. Ferritin 1a mot xét
nghiém co ban danh gia dy triv st tai mau ngoai vi.
Trong nghién ctvu c6 23,8% bénh nhi cé qua tai sat
murc d0 nhe va trung binh, c6 28,1% tré khong qua
tai sat. Két qua nghién ctru cla ching téi thap hon
so v&i nghién ctru clia Nguyén Thi Thu Ha tai Vién
Huyét hoc - Truyén mau Trung wong nam 2016,
nghién cru cla tac gid co két qua: 56% tré qua
tai st nang, co6 t6i 40,5% qua tai st trung binh,
khoéng qua tai chi dwgc 0,7% [6]. Cé sw khac biét
nay coé & 1a do dbi twong nghién ctu cla tac gia
khac so v&i nghién ctru cla ching téi. Déi twong
nghién cru clia tac gia bao gdbm ca ngudi Ion va
tré nhd. Ngoai nhirng trwdng hop phat hién bénh
tr sdm thi c6 nhirng trwdng hop bénh nhe khi
dén tudi day thi, hoac trwdng thanh méi phat hién.
Trong subt thdi gian d6, sat tich Ity dan va dén thoi
diém phat hién bénh thi lwong sat da rat Ion nén ty
I& bénh nhan co qua tai sat, va qua tai sat nang cao
hon nghién clru nay. Theo bao cdo cua Lién doan
thalassemia qudc té ndm 2008: 70% bénh nhan cé
ferritin > 2500 ng/ml (qua tai s&t nang) trong thoi
gian dai trén mot ndm sé c6 nguy co bi bién chirng
tim mach, trong khi bénh nhan c¢é ferritin < 1000 ng/
ml (qué tai s&t nhe) sé& khdng cé nguy co nay [7].

Theo tinh toan, chi phi cho viéc diéu tri ngudi
bénh & thé nang rat tbn kém, wéc tinh ti lic sinh
ra dén 30 tudi la gan 3 ty ddng. Do bi thiéu mau
man tinh, bénh nhan can phai truyén mau dinh
ky, subt ca cudc doi. Khodng cach gilra cac lan
truyén mau la 2 — 5 tudn twong &ng véi 12 - 24 1an
trong ndm. Ché phadm s dung la khdi hdng cau.
Nguoi bénh & thé trung binh va nang phai truyén
mau dinh ky va thai sat; trong dé thé nang truyén
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mau 2 lan/thang tirc 1 ndm phai truyén 24 1an, thé
trung binh c6 thé truyén 1 1an/thang tirc 1 ndm phai
truyén 12 1an. Trong nghién cru clia ching t6i c
74,9% bénh nhi phai truyén mau trung binh 0 - 6
lan trong 1 ndm. Sb bénh nhi truyén mau tir trén
10 la 12,6%. Day la nhirtng bénh nhi c6 doi séng
phu thudc vao truyén mau. Van dé dat ra véi bénh
nhi phai truyén mau nhiéu 1an la sy khong twong
ddng khang nguyén héng cau ngoai hé ABO va Rh.
Trén bé mat héng cau hién nay da phat hién trén
30 hé nhdm mau v&i trén 300 loai khang nguyén
khac nhau trén bé mat hong cau. V&i truyén mau,
ngudi cho va ngudi nhan twong déng cang nhiéu
nhom mau thi cang tdt. Dac biét nhirng bénh nhan
phai truyén mau nhiéu 1an. Tuy nhién, v&i diéu kién
tai co' s& bénh vién Nhi Thai Binh ndi riéng va cac
co s& khac néi chung, da phan maéi chi xét nghiém
dwoc 2 hé nhdm mau ABO va Rh. Bay cling la mét
trong nhitng van dé dat ra véi truyén mau hién nay.
Va dac biét Ia truyén mau trén nhirng bénh nhan
thalassemia thi day 1a mot van dé hét strc can thiét.
V. KET LUAN

Ty 1é bénh nhan nam va ni¥ twong dwong nhau.
Thoi diém chan doan bénh cao nhét la tir 1 dén 6
tudi (37,5%) va dwdi 1 tudi chiém 32,8%.

Trong sb 64 bénh nhi, 48,4% sb bénh nhi vao
vién tlr 1-51an. C6 20,3% vao vién tir 5-10 lan. Dac
biét 14,1% vao vién tr 16-20 1an va cé 1 bénh nhi
(1,6%) vao vién trén 20 lan trong mot nam.

Tré qua tai st m&rc d6 nang, trung binh va nhe la
28,1%, 12,5% va 31,3%. Lach to do 2 chiém ty l&
cao nhat 25,0%, lach to d6 4 chiém ty 1& thap nhéat
(1,6%).

Bénh nhan vao vién cé lwong huyét sic t6 tir
60 — 90 g/l chiém ty |& cao nhéat 68,8%. C6 28,1%

bénh nhan cé lwong huyét sac td tv 30-60 g/l. S6
l&n truyén mau trung binh trong 1 ndm cuta bénh
nhi tr 1 dén 3 1an chiém ty 1& cao nhat 54,6%, tir
4-6 1an 20,3%, tr 10-12 1an (6,3%) va trén 12 1an
6,3%.
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