BO GIAO DUC VA PAO TAO BO Y TE

PAI HOC Y DUQC THANH PHO HO CHI MINH

NGUYEN THILY LY

KET QUA NGAN HAN VA TRUNG HAN CUA
PHAU THUAT CHUYEN GOC PAI PONG MACH
TAI BENH VIEN NHI PONG 1
THANH PHO HO CHI MINH

Nganh: Nhi khoa
Mi s6: 62720135
TOM TAT LUAN AN TIEN SI Y HQC

TP. H Chi Minh, ndm 2020




Cong trinh duoc hoan thanh tai:
Pai hoc Y Duogc Thanh phé HO Chi Minh

Ngudi huéng dan khoa hoc: PGS.TS Vii Minh Phiic
PGS.TS Lam Thi My

Phan bién 1: ..o
Phanbi€n 2 ... ..o
Phan bi€n 3: ... i

Luén 4n s& dugc bao vé trudc Hoi dong chim luan an cap truong
hop tai Pai hoc Y Dugc Thanh phé H6 Chi Minh

vaohdi  gid ngay thang  nim

C6 thé tim hiéu Lu4n 4n tai thu vién:
- Thu vién Qudc gia Viét Nam
- Thu vién Khoa hoc Téng hop TP. HCM
- Thu vién Pai hoc Y Dugc TP. HCM




GIOI THIEU LUAN AN
1. Ly do va tinh cén thiét ciia nghién ctru

Hoan vi dai dong mach (HVDDM) chiém khoang 5% cic
truong hop tim bam sinh, 14 tat tim nguy hiém c¢6 nhi trai ndi véi
that trai va cho xuat phét ra dong mach phoi, nhi phai néi voi that
phai va cho xuat phat ra dong mach chui. Céc ky thuat phiu thuat
diéu trj tat tim nay lién tuc duoc cai tién ¢ nira sau thé ky XX,
trong d6 dinh cao 1a phiu thuat chuyén gdc dai dong mach
(CGbbM) ma Jatene va cong sy da khoi xuéng nam 1975 va
Lecompte cai bién vao nim 1981. Phau thuét nay chuyén doi vi
tri dong mach chu va dong mach phéi, cam lai dong mach vanh,
gitip phuc hdi sy twong hop giira that va dai dong mach.

O cac nude phuong Tay, da co nhidu béo cdo bude sang thap
nién thir tr vé& két qua ngén han, trung han va dai han cua phiu
thuat nay, dong thoi ti 18 tir vong giam dudi 5%. Trong khi do,
phiu thuat tim bam sinh phirc tap nhur HVDDM & cac nude dang
phat trién du c6 nhidu bude tién déang ké van co ti 16 tir vong cao,
khoang 15%. O Viét Nam, truong hop phau thuat CGDPM dau
tién dwoc thue hién tai Vién Tim Thanh phé HS Chi Minh nim
2003, va tai Bénh vién Nhi Dong 1 thanh phd HS Chi Minh nim
2009. Dén nay, cac két qua ngdn han cua phau thudt CGBDM
van con it duge bao cdo, chi ¢ & phia Bic, ddc biét chua c6 bao
céo vé két qua trung han. Cac két qua con nhiéu han ché nén rat
can c6 thém nghién ctru dé rut kinh nghiém diéu tri tat tim nay,
dac biét & Bénh vién Nhi Déng 1- 1a mot trung tdm phau thuat

tim so sinh 16n ctia phia Nam. Pong thoi, can ¢6 nghién ctru két
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qua trung han nhim gop tiéng néi voi cac nghién ciru trén thé
gidi vé viée theo ddi nhitng bién ching dai han lién quan dén
chuyén dbi dong mach chi-dong mach phéi va cim lai mach
vanh sau phau thuét nay.
2. Muc tiéu nghién ciru
(1) Panh gia két qua ngan han ciia phiu thuat CGBDDM: xéc dinh
ti 18 tir vong sém va cac yéu td lién quan, ti 1& cac bién chung
trong hdi strc sau phau thuat.
(2) Danh gia két qua trung han cua phiu thuit CGDDM:
2.1. Xac dinh ti 1¢ tor vong mudn
2.2. Xéc dinh ti 18, dién tién cac bién ching tim va cac yéu
t6 lién quan
2.3. Xéc dinh ti 18 cac dic diém dinh dudng, phat trién van
dong va than kinh
3. Nhiing dong gop ctia ludn an
(1) Két qua ngan han: ti 18 tir vong sdm con cao (14,7%) va cac
yéu t6 lién quan tir vong sém bao gdm rdi loan chirc ning that
trai (OR=6,6, p=0,01), thoi gian tudn hoan ngoai co thé
(THNCT) kéo dai (OR=1,9, p=0,003), chay mau nang (OR=8,2,
p=0,006). C6 su khac biét vé diéu tri Prostaglandin E gitra nhom
sébng va tir vong cua thé bénh vach lién that nguyén ven
(VLTNV).
(2) Mo ta 4 truong hop tir vong mudn cé lién quan dén bat
thuong mach vanh, von con it duge bao cdo trong nudc va thé

gidi.



(3) Lu4n 4n 13 cong trinh nghién ctru dau tién theo dbi két qua
trung han ctia phau thuat CGDDM vdi thoi gian theo dbi trung vi
1a 56,5 thang (24-116 thang), bao cdo cac bién ching lién quan
dong mach chi moi, dong mach phéi méi, dién tién cac bién
chimg theo thoi gian va cac yéu t6 lién quan.
(4) Bud6c dau tam soat sy phat trién than kinh cia tré giai doan
2-5 tudi sau phiu thuat- mot vin d& con bé ngé ¢ nude ta dbi véi
cac bénh nhi sau phau thuat tim phic tap.
4. B6 cuc luan 4n

Luén 4n viét 119 trang bao gdm: Phan dit van d¢ 2 trang, tong
quan tai lidu 34 trang, ddi twong va phuong phap nghién ciru 15
trang, két qua nghién ciru 30 trang, ban luan 35 trang, két luan 2
trang va kién nghi 1 trang. Luan an c6 194 tai liéu tham khao,
bao gdm 7 tai liéu tiéng Viét va 187 tai liéu tiéng Anh, trong d6
¢6 90 tai liéu giai doan 2014-2019.

Chuong 1
TONG QUAN TAI LIEU
1.1. Pai cwong vé gidi phiu hoc va sinh 1y bénh ciia nhém
bénh hoan vi dai dgng mach

1.1.1. Giai phiu

Giai ph?lu co ban cuia HVDDPM 1a sy hién dién ciia mot nhi ¢o
hinh thai hoc nhi phai ndi v6i mot that ¢6 hinh thai hoc that phai
va tir that phai nay cho xuét phat dong mach chu, ddng thoi mot
nhi ¢6 hinh thai hoc nhi tréi ndi véi mot thit c6 hinh thai hoc that

trai va that trai nay cho xuét phat dong mach phoi.
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1.1.2. Sinh ly bénh

Tinh trang bao hoa 6xy dong mach chu va phéi 1€ thudc vao
mdt hay nhidu con dudng giai phiu trao di: trong tim (tdn tai 1
bau duc, thong lién nhi, théng lién thit) hodc ngoai tim (con bng
dong mach, tuan hoan bang hé chi phoi).

So sinh HVYDDM/VLTNV véi ton tai 16 bau duc hodc thong
lién nhi nho6 ¢ biéu hién tim ning vao ngiy dau sau sinh, doi khi
¢ toan mau va suy tudn hoan. So sinh HVDDM/TLT hoic
HVDDM/VLTNV véi théng lién nhi hay con éng dong mach 16n

s& ¢6 su pha tron mau tot hon, nhung s& ¢6 nguy co bi suy tim.



1.2. Chén doén va can thiép trwéc phiu thuit

Siéu 4m tim 13 phuong tién chin doan x4c dinh.

Dbi v6i HVDDM c6 thong ndi chu phdi khong du, nhitng
diéu tri ban dau dé 6n dinh bénh nhan bao gém: diéu chinh toan
chuyén hoa, duong huyét, canxi mau; cai thién bio hoa 6xy mau
bang truyén Prostaglandin E (PG E) dé mé éng dong mach.

Thu thuét pha vach lién nhi di tré thanh thu thuét cip ciru
duogc chi dinh rong rai nhét & bénh nhan HVDDM, cho phép su
trén mau ¢ tng nhi, thudng 1am ting d6 bao hoa 6xy 1én 70-85%.
1.3. Phiu thuit chuyén géc dai dong mach

K¥ thuét co ban bao gom: Bénh nhan dugc chay tim phoi
nhan tao va 1am lanh d&én nhiét d6 dudi 18°C; bom dung dich liét
tim vao géc dong mach chu sau khi kep dong mach chu va cit
roi dong mach chu ngay phia trén xoang Valsava; dong mach
phéi ciing dwgc cét ngay phia trén cac xoang; dong mach vanh
duoc tach ra tur géc dong mach chu; tiép dén thyc hién thu thuat
Lecompte dé chuyén dong mach phdi ra phia trudc dong mach
chii, ndi dong mach chi vao géc dong mach chia méi (gdc dong
mach phdi cil), tao nhitng cai “ctra sip” dé lam thanh xoang cim
dong mach vanh va cadm lai dong mach vanh vao géc dong mach
chi méi; minh mang ngoai tim dugc sir dung dé va nhimng chd
khuyét do cit 2 16 dong mach vanh dé tai tao gbc dong mach phoi
méi va ndi dong mach phoi vao gdc dong mach phdi méi sau tai

tao.



Phau thuat CGDPM ngay nay dugc ap dung & so sinh va
nhii nhi v6i cac thé bénh HVDDM/VLTNV, HVDDM/TLT, that
Hinh 1.10: Minh hoa phau
thuat CGBPM

1.4. Nghién ciru vé két qua ciia phiu thuat CGPPM
1.4.1. Tk vong

Tt vong sém la tir vong trude xudt vién hay trong vong 30
ngdy sau phiu thuat. Ti 1& tir vong sém cai thién nhidu trong
nhitng nim gan ddy, chiém 11,8% giai doan 1993-1996, va 0%
giai doan 1996-2000 theo nghién ctru ctia Hraska. Nguy co chinh
1a bat thuong vi tri va dudng di cua dong mach vanh dan dén
thiéu méau co tim, chiay mau & nhimg chd khau ndi, ting ap phoi,
tré 16n thang tudi khi phau thuat. Trong khi d6, & cac nudc dang
phat trién, ti 18 tir vong sém con khé cao, 47% & Guatemela giai
doan 1997-2009, 20% & Iran giai doan 2010-2013 va lién quan
dén thoi gian nam hoi stre trude phiu thudt, thoi gian thd may
kéo dai va h¢ van hai 14 niing sau phau thuat, 15% trong nghién
ctru da trung tdm & nhiéu noi trén thé gidi ciia Schidlow véi cac
yéu to lién quan 13 can ning thap, giGi tinh nam, trung tim phau

thuat dudi 10 truong hop /nam.



Khairy bao céo ti I¢ tir vong muon 1a 6 trudong hop (1,6%), vdi
nguyén nhan chu yéu la dot tir va nhdi mau co tim, trong d6 c6 2
tré dot tir & 15 va 24 tudi.

1.4.2. Nghién ctru lién quan chirc ning thit trai

That trai, von d6i mat v6i tuan hoan phdi trude phiu thuat, s&
phai tai tuan hoan hé thong sau phau thuat, dan dén viéc ting hau
tai cua tht trai va c6 kha ning gy ra suy chirc nang that trai cip
ngay sau phau thuat. Cac nghién ciru danh gia chirc nang va tinh
co bop cua thit trai sau mot thoi gian dai bing nhitng phuong tién
khac nhau nhu siéu am tim M mode, Doppler xung, Doppler mo,
siéu Am tim gang sirc véi Dobutamin hay phwong phap dap xe
dap va nhan thay chirc ning that trai binh thuong dén 96,4% qua
theo doi 1au dai ngoai trir cac bénh nhan co bat thuong mach vanh
va ton thuong tim ton luu.

1.4.3. Nghién ciru lién quan dong mach vanh

Bién ¢ mach vanh duoc dinh nghia la tir vong do thiéu mau
co tim, d6t tir, nhdi mau co tim khong tir vong durge khao sat trén
dién tim va tai phau thuat do hep mach vanh. Legrend bao céo
bién c¢b mach vanh chiém 7,2%, Agnoletti 5,5%. Chup dong
mach vanh chon loc dugc xem 1a phuong tién chinh xac nhét dé
danh gi4 tic ngh&n mach vanh khéng triéu ching. Gan day, cac
tac gia quan tAm nhiéu dén phuong tién khong xam 1an nhu chup
cét 16p vi tinh da lat cat, chup cong hudng tir danh gia twdi mau
co tim... Du sir dung nhiéu phuong tién chan doan, ti 18 can tai
can thiép mach vanh kha thip (0,46% trong nghién ctru cua

Losay).



1.4.4. Nghién ciru lién quan dong mach chi maéi

Tinh trang dan géc dong mach chti méi va hé van dong mach
cht méi 12 bién ching khé quan trong cua phau thuat CGDDM,
can quan tam lau dai.

McMahon béo cdo 52% c6 dan goc dong mach chii trung binh
(Z-score 3 - 4,9) va 25% c6 dan nang (Z-score > 5) voi thoi gian
theo ddi trung binh 65 thang. Hutter nhan thiy dong mach chu
méi dan nhanh trong ndm dau sau phau thuit nhung c6 xu huéng
vé binh thuong trong khoang thoi gian 10 nim sau do.

Ti I¢ hd van dong mach chii méi nhe khoang 13-38% va hd
van trung binh- ndng < 5%. Hwang ghi nhan 58% bénh nhan
giam muc d6 ho van trong qua trinh theo doi. Ngugc lai, 19-50%
bénh nhén c6 su tién trién ting mirc d6 hé van qua thoi gian theo
doi cua Marino, Michalak.

1.4.5. Nghién cttu lién quan dong mach phdi méi

Tan suat cta hep trén van va hep nhanh dong mach phoi thay
d6i rit rong trong y van, tir 3,9% dén 41,6% tuy thudc dan sb
nghién ctru. Nhu cau tai can thiép cho bién chimng nay thay doi
khoang 5-30% va la nguyén nhan hang dau cua tai can thiép sau
phau thudt CGPDPM, tuy nhién tin suit dang giam din & cac
trung tdm c6 kinh nghiém phau thuat.

1.4.6. Nghién ciru dinh gia sirc khée tong quat va sy phat
trién than Kinh

Céc nghién ctru gan day sir dung thang diém Bayley III ghi
nhan khong c6 su khac biét v& nhan thuc, van dong o tré sau phau
thuat CGDDM tai cot méc 2 tudi, tuy nhién 20-29% c6 sy cham
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tré phat trién ngdn ngir, cao gip 1,8 1in so v6i nhém tré binh
thuong. Néu thang diém Bayley dugc xem 1a tiéu chuén vang,
doi1 héi co su huén luyén cho nha lam sang, thi bang cau hoi Bo
tudi va giai doan phat trién (Ages and stages questionaire ASQ
3) gitip sang loc su phat trién ciia tré 13 mot cong cu hiru ich ma
don gian, dang dugc dé nghi ap dung cho tré bi bénh tim bam
sinh
1.5. Téng quan tinh hinh nghién ctu trong nwéc

Cac nghién ctru trong nudc & nhém bénh nhan duoc phau
thuat CGDDM con kha it, chii yéu & phia bic va tap trung vé két
quéa ngén han, nhu nghién ciru clia tac gia Cao Viét Tung, Nguyén
Ly Thinh Truong.

Chuwong 2
POI TUONG VA PHUONG PHAP NGHIEN CUU
2.1. Thiét ké nghién ciru: Mo ta, hdi clru va tién ciru, theo doi
doc

2.2. Poi twong nghién ciru
2.2.1. Tiéu chi chon méu

Tiéu chi chon vao: Bénh nhi duoc chin doan bénh chinh Ia
HVDDM, bao gbm HVDDM/VLTNV, HVDDM/TLT, thit phai
hai duong ra c6 HVDDM (thé Taussig Bing), va dugc thyuc hién
phiu thudt CGDDM tai Bénh vién Nhi Pong 1 Thanh phé Hb
Chi Minh tir ndm 2009 dén 2015.

Tiéu chi loai ra: Bénh nhan khong tai kham tbi thiéu 24 thang

s& bi loai & nhom nghién ciru két qua trung han.
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2.2.2. C& miu

Nghién ctru tim ti 18 tir vong va bién chimg v&i thiét ké mé ta,
ap dung cong thtrc tinh ¢d mau 1a: n =72 1-o/2 . P.(1-P)/ d2

Chon ti 18 tir vong sém  trude 30 ngdy P = 25%, sai s6 cho
phép dl1a 0,1 va o= 0,05, Z 1.4» = 1,96. Tinh dugc n = 72.

Chon bién chimg tim sau phau thuait CGDDM thuong gip
hién nay 1a ho van déng mach chua p = 28%, sai s6 cho phép d 1a
0,1 va a= 0,05, Z 142 = 1,96. Tinh dugc n = 77. Chlng t6i can
dat dugc ¢& mau theo ddi trung hann > 77.

Nghién ctru tiép tuc theo ddi bénh nhan 1au dai nén phai dy
lidu kha nang mat diu, ching t6i chon ¢& mau 16n hon 20%, do
don >93.

2.3. Thu thap dit kién

Dia diém nghién ctru: Khoa Tim mach Bénh vién Nhi Déng
1- Thanh phd H6 Chi Minh. Thoi gian thuc hién nghién ciru: tir
thang 01-2013 dén thang 11-2018.

Cac dir lidu tru6e phau thuat, dic diém phau thuat, hdi stre
dugc ghi nhan tir hd so bénh an. Cac dir liéu tai kham trude nim
2013 duoc ghi nhan tir s6 luu tai kham. T nam 2013, nguoi
nghién ctru truc tiép tham kham, doc két qua dién tam do, lam
siéu 4m tim qua thanh nguc, danh gia dinh dudng va sy phat trién
clia tré & mdi lan tai kham theo dinh ky. Cac két qua siéu am tim
¢6 su kiém chimg ctia bac sy cot 1 ¢6 kinh nghiém ctia khoa Tim
mach Bénh vién Nhi Déng 1.

Céc bénh nhan déu duoc hoi chin phau thuat theo quy trinh

thdng nhét, phuong phap phiu thuat thong nhét trong khoa c6
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twong trinh phau thuat véi mau thong nhit, diéu tri trong giai
doan hdi strc theo phéac dd ctia bénh vién, tai kham theo quy trinh
tai kham dinh ky sau 1 thang, 3 thang, 6 thang, va mdi 12 thang

cua khoa Tim mach bénh vién Nhi Béng 1.

Chuong 3
KET QUA NGHIEN CUU

109 bénh nhan dugc phau thuat CGDDM tai bénh vién Nhi
Déng 1 trong giai doan 2009-2015 va duoc phan thanh 3 nhom:
*Nhém ¢6 VLTNV: 38 bénh nhan HVDPM/VLTNV (34,9%).
*Nhém ¢6 TLT: 53 bénh nhan HVDDM/TLT (48,6%).
*Nhém phtic tap c6 18 bénh nhan (16,5%) bao gdm 12 bénh nhan
that phai hai duong ra thé HVDDM, 6 bénh nhan HVDDM/TLT
kém theo céc bat thuong khac nhu thidu san cung dong mach chu,

hay hep eo dong mach chu...

' Bénh nhan phau thuat |
CGBDM (n=109)
—

l Tir vong som (n=16)

Song va xuat vien |
~ (n=93)
=T

;i - Theo doi 6 - That lac sau
L \,?ng ﬁnum] 12 thang Ruat vien
e (n=86) (n=3)

S—— l That lac
"[]'h'eo d(OIi?ZBr; théng tin
| nang (1 (l1=8)

So d 3.1. Phan bd bénh nhan trong nghién ciru theo thoi gian.
3.1. PAC PIEM DAN SO NGHIEN CUU TRUOC VA
TRONG PHAU THUAT
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Bang 3.1. Bic diém 1am sang cua bénh nhan trude phiu thuat

o VLTINV TLT Phire tap p

e n=38 n=53 n=18
Nam 27 (71%) 38 (71,7%) 9 (50%) 0,21%*
Nir 11 (29%) 15 (28,3%) 9 (50%)
CN Itc sinh (kg) 3+£04 3,1+£0,5 2,9+0,3 0,39%
Tudi NV (ngay)
Trung vi 3 40 102 0,0001%
Tur phan vi (1-22) (14-81) (36-145)
SpO2 luic NV (%) 61,8+10,1 68,9+14,7 77,6+10,3 0,00017
Khi mau n =27 n=30 n==6
PaO, (mmHg) 26,2+9 33+9,1 46,1 +22,9 0,004}
Suy tim 14 (36,8%) 38(71,7%) 16 (88,9%)  0,0001*
Nhiém tring 13 (34,2%) 24 (45,3%)  6(33,3%) 0,48%*
Tét ngoai tim 2 (5,3%) 6 (11,3%) 2 (11,1%) 0,59*

* Kiém dinh chi binh phuong/chinh xac Fisher

+ Trung binh + d¢ 1éch chuan, kiém dir}h One way ANOVA

I Trung vi (t& phan vi 25th — 75th), kiém dinh Kruskal-Wallis

Bang 3.4. Cac dic diém trong phau thudit CGDPM
Dic didm VLTNV TLT Phuc tap 5
’ (n=38) (n=53) (n=18)

Tuéi liic PT (ngay)
Trung vi 15 69 118 0,0001*
Khoang tir phén vi (7-39) (22-100) (65-195)
CN luc PT (kg)
Trung vi 3,1 3,6 4,1 0,0001*
Khoéng tor phén vi (2,9-3,4) (3,34 (3,5-5,3)
Thoi gian THNCT
(phiit)
Trung vi 197 225 269 0,0002*
Khoéng tor phén vi (180-223)  (199-248)  (246-294)
Thoi gian kep DMC 117 £22 144 £ 31 16847  0,0001%
(phut) (75-187) (79-242) (92-304)
Pé ho xwong irc 30 (79%) 32 (60,4%) 9 (50%) 0,061

* Trung vi (t& phan vi 25th — 75th), kiém dinh Kruskal-Wallis

+ Trung binh + d6 léch chuén (t6i thiéu-téi da), kiém dinh One way

ANOVA; { Kiém dinh chi binh phuong
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3.2. PANH GIA KET QUA NGAN HAN CUA PHAU
THUAT CHUYEN GOC PAI PONG MACH

3.2.1. Tir vong s6m va céc yéu t6 lién quan

C6 16 bénh nhan tir vong sau phau thuat (14,7%): 8 bénh nhin
HVDDM/VLTNV (21,1%), 7 HVDDBM/TLT (13,2%), 1 phuc
tap (5,6%). Phan 16n bénh nhan tir vong trong 10 ngay dau sau
phdu thuat, trong d6 7 bénh nhén tir vong ngay sau khi ra khoi
phong md, 2 bénh nhan tir vong & ngay hau phiu dau tién.

Bang 3.6. Phan tich hdi quy da bién cac yéu t6 lién quan tir vong

som
Yéu to OR 95% khoang tin P
cay
R6i loan CNTT 6,6 1,5-29,3 0,01
Thoi gian THNCT (gio) 1,9 1,25-2.9 0,003
Chay mau nang 8,2 1,8 -36,8 0,006

Bang 3.7. So sanh dac diém nhom tir vong sém va nhém sbng
trong thé bénh HVDPM/VLTNV

LA T vong sém Son
M = sg(%) = 30%%) p
PT sau 14 ngay tudi 5 (62,5%) 15 (50%)  0,7*
Kich thuéc OPM (mm) 2,8+x14 3,1+14 0,67
L bau duc (mm) 3,1+ 1,3 3,5+12 0,367
Thanh sau that trai < 4 (50%) 18 (60%)  0,7*
4mm
Can thi¢p trudc PT
Xé vach lién nhi 6 (75%) 19 (63,3%) 0,8%
Thét hep DMP 0 5(16,7%) 0,56*
Piéu tri PG E 0 11 (36,7%) 0,04*

* Kié:m dinh chi binh phuong/chinh xac Fisher
1 Kiém dinh t test
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3.2.2. Bién chirng trong hdi sirc sau phiu thuit CGPPM

Nghién ctru c¢6 93 bénh nhan séng va xuit vién.

Thoi gian nidm hdi ste trung vi 1a 12 ngdy (tt phan vi 8-15
ngay). Thoi gian thd may trung vi 1a 6 ngay (ti phan vi 5-8 ngay).
C6 57 bénh nhan dé hé xuong e, thoi gian trung vi 1a 3 ngay (tir
phén vi 2-5 ngay).

Bang 3.9. Céc bién ching trong hdi stc sau phau thuat (n - %)

iic didm BNséng VLTNV  TLT Pt};‘m .
: n=93 n=30 n=46 ap p
n=17
Nhiém tring 39 12
BB8S) 2B gy (06 O
Cao 4p phoi 12
38(409)  3(10)  23(50) 00 00001
Rotloan CNTT ) 344y 1467y M 4235 02

(30,4)

Chay maunang  10(10,8) 3(10) 6(13) 1(59) 0,67

Loan nhip tim** 30 (32,3)  6(20) 17(37) 7(412) 0,221

Suy than ning 5(5,5 2 (6,9) 3(6,5) 0 0,5
TD dudng trap 6 (6,5) 0 5(10,9) 1(5,9

Liét co hoanh 2(2,2) 0 122) 1(59

Nhio co hoanh 1(1,1) 1(3.,3) 0 0

* Kiém dinh chi binh phuong/chinh xac Fisher

**Loan nhip tim sau phiu thut (n=93) bao gdm: nhip xoang chim
(3,2%), nhanh nhi (2,1%), nhip bd ndi (19,4%), bldc nhi that (6,4%,
trong d6 2 bénh nhan dugc dat may tao nhip chiém 2,2%), nhanh that
(2,1%), ngoai tam thu that (9,7%).
3.3. PANH GIA KET QUA TRUNG HAN CUA PHAU

THUAT CHUYEN GOC PAI PONG MACH

3.3.1. Ti vong mudn

C6 4 bénh nhan tr vong mudn sau Xuét vién, chiém ti 1€ 3,7%.
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Bang 3.10. bac diém bénh nhan tir vong mudn

Pic diém BN1 BN 2 BN 3 BN 4

Thoi diém tir vong sau PT 36 ngay 2 thang 3 thang 4 thang

Thé bénh VLTNV VLTNV Taussig Bing TLT
116 DMV,

PMV trainho 116 PMV,

Bat thuong cau truc tim DMV trdi Lo BPMV Bléc nhi thit PMV trdi

kém theo nho trai nho 111, dat may trong thanh
tao nhip
FS (%) 25 42 30 21
H6 van hai 1a TB Nhe Khoéng Nhe
H6 van BPMC Nhe TB Nhe Khoéng
Hep trén van DPMP Khong Khoéng Khoéng TB
Chénh ap qua van ba 14 27 37 40 36
(mmHg)
2 o L. Sbc nhiém Sbc nhiém Sbc nhiém
Chan doan luc tir vong Soc tim ring ring ring
[ Ti I& séng con theo thai gian
8- 'S — Phuc tep
\11 J TLT
e
= VLTNV
2
| Log-rank test p=0,08
g ; o 2 4' 6 8 10

Nam theo doi
Biéu dd 3.2. Puong cong Kaplan-Meier biéu dién ti 18 séng con theo
thoi gian. Ti 16 sdng con sau 1 ndm va 5 nam & nhém VLTNV 1a 77,4 +
0,07%, nhom TLT 14 91,7 + 0,04%, nhém phire tap 1a 94,1 + 0,06%.
3.3.2.Bién ching tim sau phiu thuit, dién tién va yéu t6 lién
quan

Thoi gian theo di trung vi 1a 56,5 thang, tdi thiéu 24 thang,

t6i da 116 thang (khoang tir phan vi 36 -77 thang).

e Bién chirng ciia dong mach chi méi va dién tién
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Ti I¢ hd van dong mach chu trung binh gia tang theo thoi gian,

tir 8,7% lac xuét vién 1én 19% & 1an kham cudi. Xét theo cé thé, 18

bénh nhan c6 tinh trang hé van tién trién theo thoi gian.

Bang 3.11. bac diém cua dong mach chu méi & lan tai kham cudi

’ Tétca  VLINV TLT Ptguc
Dic diém n=78 n=23 n=41 n:~11’ f p
0, 0 0,
(%) (%) (%) (%)

Hé van DPMC

Nhe 32(41)  13(56,5) 15(36,6) 4(28,6) 0,03

TB 15(19)  2(8,7) 6 (14,6) 7 (50) *
Tac nghén duong 2 (2,6) 0 1(24) 1(7,1)
thoat thét trai
Z-score vong van 2,7 £22 2,1+£1,4 2,9+2.4 3+£2,8 0,37
PMC T
Z-score gbc 3,642 2,8+1,6 3,6£1,9 4,9+27 0,01
PMC T
Dan vong van
bMC
Nhe-TB 29 (37,2) 10 (43.5) 16 (39) 3(214) 0,16
Ning 9(11,5) 0 6(146) 3(214) *
Dian goc PMC
Nhe-TB 35(44,9) 13(56,5) 19(46,3) 3 (21.4) 0,03
Ning 16 (20,5) 1(4,4) 8 (19.5) 7 (50) *

* Kiém dinh chi binh phuong/chinh xac Fisher
+ Kiém dinh t test, unequal

& van (mm)

ng kinh vong v

Pandn

Thin gian theo dii {nim)

Biéu db 3.4. Dién tién sy phat
trién duong kinh vong van dong
mach chu theo thoi gian.
Puong kinh vong van dong
mach chu = 0,5728 x nam +
12,012, p=7,92 x 107, r=0,35.



wong van

e

Puimg kinh ghe BMC (mm)

racore plc DM
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Thin gaan theo do (nim)

Biéu d6 3.5. Dién tién vong van
dong mach chu theo Z score.
Z-score vong van dong mach
chi khong thay ddi trong thoi
gian nghién ctru v6i diém cat 1a
2,7 (p =2x10°).

Biéu db 3.6. Dién tién sy phat
trién duong kinh gbc dong mach
chu theo thoi gian. Puong kinh
géc dong mach chu = 1,0731 x
nam + 16,1116, p=2,2x10'¢, r =
0,49.

Biéu d6 3.7. Dién tién gbc dong
mach chu theo Z score.

Z-score géc dong mach chu
khong thay ddi trong thoi gian
nghién ctru véi diém cat 1a 3,61
(p = 2x10).

Bang 3.14. Phan tich hdi quy da bién cac yéu t6 nguy co cua hé van

dong mach chu méi ¢ lan tai kham cuoi

Chi s6 OR Khoang tin cdy 95% p
Z-score goc BMC
0 lan kham cuoi 1,4 1,1-1,8 0,017

Bang 3.16. Phan tich hdi quy da bién cac yéu té lién quan dan gbc dong
mach chi méi ning & lan tai kham cudi

Chi s6 OR Khoang tin cay 95% p

Thé Taussig Bing 6,6 1,5-28,5 0,012
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e Bién chitng ciia dong mach phdi méi va dién tién
C6 3 bénh nhan (chiém 3,9%) hep trén van dong mach phdi
nang dugc tai can thi¢p, trong d6 2 bénh nhan duogc ph'flu thuat
lai va 1 bénh nhan duoc thong tim can thiép.

Bang 3.18. Dac diém cua dong mach phéi méi & lan tai kham cubi

Tt ca BN VLTNV TLT Phtrc tap

Bac diém n=78 n=23 n=41 n=14 p
Hep trén van
bMP
Nhe 12 (15,4%) 4(17,4%) 717,1%) 1(7,1%) 0,84
TB-néng 4 (5,1%) 1(4,4%) 3(7,3%) 0 *
Chénh 4p t6i
da qua BMP
(mmHg)
Trung vi 9 7,8 9,8 9 0,44
Khoang tu (5,8-144) (4,8-144) (8,8-16) (8,8-13) i
phén vi

* Kiém dinh chinh xac Fisher .
7 Trung vi (tir phdn vi 25th — 75th), kiém dinh Kruskal-Wallis

Ti 18 hep trén van dong mach phdi trung binh-ning (chénh ap
t6i da > 36 mmHg) giam dan theo thoi gian: 11,8% sau xut vién,
giam 8,1% trong nim dau va con 5,1% & lan kham cudi.

Khong tim thiy cac yéu té lién quan hep trén van dong mach
phéi qua phan tich don bién va da bién.
3.3.3.Sw phat trién van dong, than kinh sau phiu thuat

Chung t6i danh gia sy phat trién cua tré qua bang cau hoi
lira tudi va giai doan gianh cho cha me cua tré (ASQ 3 phién ban
Viét).
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Swr phitt trién theo giai doan cua tré

100 944
90

BO% . 70.8% 72.3% 72.29

7086

GO

S006

405

27.8 164 26.4%

30 s = 20.8% =

200

4155 5.6% o 5.95
Pk — -_— —— =

Giao tidp Vién ddngthd Vén déngtinh  Gidi quydt vdn d& Ca nhén-x& hdi

m Binh thuémg = Céntheoddl = Gap kho khin

Biéu d6 3.11. Su phat trién van dong, than kinh cua tré & 1an
danh gia cudi cung cua giai doan 2-5 tudi.

Chuwong 4
BAN LUAN

4.1. PAC PIEM DAN SO NGHIEN CUU TRUOC VA

TRONG PHAU THUAT

Ti 1€ bénh nhan HVDPM/VLTNYV trong nghién ciru nay
thap hon so véi céc nghién ctru ctia Turon-Vinas (59%), Khairy
(59,5%). Diéu nay dat ra nghi ngd cic trudng hop
HVDDM/VLTNV khu virc mién Trung va Nam c6 thé ¢6 nhitng
bién ¢4, tir vong sém trudc khi duoc chan doan va phiu thut.

Ngay tudi phiu thuat cua chung t6i kha mudn do nhiing
nguyén nhan khach quan nhu tinh trang y té qua tai, tinh trang
nhiém triung trudc phau thuat... Thoi gian chay THNCT, thoi gian
kep dong mach chu con kha dai va ti 1¢ dé ho xuong e rat cao
so voi cac nuGe phuong Tay, du can ning bénh nhan lic phau

thuat 1a tuong duong.
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4.2. PANH GIA KET QUA NGAN HAN CUA PHAU

THUAT CHUYEN GOC PAI PONG MACH

Ti 1€ tir vong som ctia chung t61 con kha cao (14,7%), tuong
ddng vai két qua ctua Khairy giai doan 1983-1986 (15,1%). Hién
nay cic nudc phuong Ty di ha thip ti 1& tir vong con 3,9%
(Khairy- bénh vién Boston 1996-1999), 3,4% (Turon-Vinas - Tay
Ban Nha 2000-2011). Ti 1€ tir vong ctia nhém VLTNV (21,1%)
cao hon 2 nhém TLT va phuc tap (13,2% va 5,6%), trai ngugc
v6i két qua cua cac nghién ctru khac. Didu nay co thé 1y giai do
tinh trang suy chirc ning thét trai & nhém VLTNV, v6n c6 ngay
tudi phiu thudt mudn & cac nudc dang phat trién va dic biét &
nudc ta, ti 1¢ sir dung Prostaglandin E con qua thap.
4.3. PANH GIA KET QUA TRUNG HAN CUA PHAU

THUAT CHUYEN GOC PAI PONG MACH
4.3.1.T& vong mudn

Du 3 bénh nhin c6 tinh trang nhiém tring lic tir vong nhung
tat ca déu co cac van dé mach vanh truéc d6 (mach vanh chay
trong thanh, mét 16 mach vanh, dong mach vanh trai nho hay 16
dong mach vanh trai nho) va két qua siéu 4m tim & 1an tai kham
cubi trudce tir vong con nhitng van dé tén luu. Ching t6i khong
c6 két qua tir thiét nén chi du doan tinh trang nhidm tring da thac
day su suy giam chirc nidng tim ma c6 kha ning lién quan mach
vanh. Khairy bao cao ti 1€ ttr vong mudn 1a 6 truong hop (1,6%),
v&i nguyén nhan chu yéu 1a dot tir va nhdi mau co tim, trong d6
c6 2 tré tir vong luc 6 tudn tudi va 2,5 thang tudi déu c6 bt thuong

mach vanh, tr thiét ghi nhan tac nghén dong mach vanh. Puodng
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cong Kaplan-Meier biéu dién ti 1& sdng con theo thoi gian giira

cac thé bénh HVDDM cho thiy ti 1& sng con sau 1 nim va 5

nam déu 6n dinh.

4.3.2.Bién ching tim sau phiu thut, dién tién va yéu t6 lién
quan

Ti 1€ hd van dong mach chu dao dong & cac nghién ctru nhu
Khairy (46,8% h& van nhe va 3,4% hd van trung binh), Turon-
Vinas (lan luot 22% va 2,6%). Ho van dong mach chu sau phau
thuat dugc giai thich boi nhiéu 1y do nhu k§ thuét phiu thuit
(dong thong lién thit qua van dong mach phoi, hai trong ba xoang
cua van dong mach chu méi bi rach dé cim lai mach vanh va kich
thude nit cim mach vanh), do ban chét van dong mach chu mai
chinh Ia van dong mach phéi lac so sinh vén moéng hon, do viéc
ting dong mau qua van dong mach phdi trude phiu thuat. Thang,
Lange, Lo Rito, Michalak déu nhén théy muc d§ hé van dong
mach chu ting dan theo thoi gian. Tuy nhién, Losay lai thay ti 1¢
hé van dong mach chu cubdi ky theo doi thép hon lac xuét vién,
bodi mot s6 ho van ddng mach chu rat nhe dén nhe bién mt.

Téc gia Schwartz nhan thiy Z-score trung binh cta gdc dong
mach chu ngay sau phﬁu thuat 1a 2,6, sau 5 nam Ia 3,6, twong
ddng voi két qua cua ching ti véi thoi gian theo dbi trung vi
tuong Ung.

Hep trén van dong mach phoi sau phau thuait CGDPM
thuong & vi tri mdi ndi va do sy phat trién khong du cua dong
mach phbi méi, hay c6 thé do cac nhanh dong mach phdi bi cing

béi tha thudt Lecompte hay bi chén ép boi gbe dong mach chu
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dan. V& tai can thiép, mot sb quan diém cho rang tai phiu thuat
hiéu qua hon nong bang bong. Nghién ctru cua tac gia Nellis nhan
dinh chon lya théng tim nong bang bong dbi véi hep than dong
mach phdi va dong mach phdi trai chi c6 hiéu qua tam thoi va s&
dan dén nhiéu 1an tai can thi¢p tiép theo.

Chung t6i nhan thay hep trén van dong mach phoi khong co
su tién trién. Sinzohabamvya nghién ctru & nhém Taussig Bing
cho thiy 39% bénh nhan c6 chénh ap téi da qua dong mach phdi
tién trién, dic biét khi chénh ap > 40 mmHg, trong khi 50% bénh
nhén lai c6 chénh ap gidm theo thoi gian.
4.3.3.Sw phat trién vin dong, thin kinh

Céc noi dung danh gia bao gdom giao tiép, van dong thd (van
dong st dung céac co 16n trong co thé), van dong tinh (van dong
sir dung céc co nho, dic biét 1a ban tay), giai quyét vin dé (dén
cach dira tré cam nhén, suy nghi va c6 su hiéu biét vé thé gisi
xung quanh), c4 nhan-xa hoi (kha ning hiéu duoc ban than, chim
soc ban than va kha nang hiéu duoc mbi quan hé véi nguoi khac).
Nghién ciru ching toi nhéan thay k¥ nang giai quyét van dé c6
20,8% tré can theo doi va 6,9% tré gap kho khan - ti 1€ tré gap
khé khin cao nhat.

4.4. HAN CHE CUA NGHIEN CUU

Nghién ctru duge thuc hién hoi ciru giai doan 2009-2013,
cac s6 liu trudc phau thuat khong hoan toan day du dé phan tich
cac yéu t nguy co. Chiing t6i tap trung vao bién chiing cuia dong
mach phéi va dong mach chi médi sau phau thuat, chua danh gia

bién chirng mach vanh khong triéu ching. Dong thoi, nghién ctru
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chwa thuc hién dugc kiém tra tim 1y Bayley- v6n 1a kiém tra tim

Iy chudn dang dugc ap dung & cac nudc phuong Tay, do van dé

ban quyén va doi hoi chuyén mon sau vé thim kham tam 1y.
KET LUAN

Sau khi nghién ctru 109 bénh nhan duoc phiu thuat

CGDDM tai bénh vién Nhi Déng 1 trong thoi gian 2009-2015,
chung t6i it ra dugce cac Kkét luan nhu sau:
1. Két qua ngén han: Ti 1¢ tir vong sém 1a 14,7%. Réi loan chirc
nang tht trai, thoi gian THNCT kéo dai, chdy méu ning 1a cac
yéu t6 lién quan véi tir vong som. Cé sy khac biét vé diéu tri PG
E giita nhom sdng va tir vong cua thé bénh VLTNV.

Bién chung trong hoi sirc thuong gip bao gdm nhiém tring
(78,5%), cao ap phdi (40,9%), rdi loan chirc ning that trai
(34,4%), r6i loan nhip tim (32,3%), chay mau nang (10,8%).

2. Két qua trung han: C6 4 bénh nhan tir vong mudn (3,7%). Tat
ca déu c6 bat thudng mach vanh.

C6 78 bénh nhan duogc theo doi trung han, thoi gian theo doi
trung vi la 56,5 thang (24-116 thang)

Bién chung cua dong mach chi méi gdm hé van trung binh
19%; dan vong van déng mach chu nang 11,5%, dan géc nang
20,5%, tac nghén duong thoat that trai 2,6%. 18 bénh nhan co
tinh trang hé van tién trién. Z-score vong van va gbc dong mach
chii 6n dinh trong thoi gian nghién ciru voi diém cat lan luot 1a
2,7 va 3,6. Yéu t6 lién quan véi hé van dong mach chi 1 Z-score
géc dong mach chu, véi dan géc dong mach chu nang la thé

Taussig Bing.
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C6 3 bénh nhan hep trén van dong mach phéi nang dugc tai
can thiép (3,9%). Ti 1& hep trén van dong mach phdi trung binh-
ning cudi cung 1 5,1%. Khong tim thiy cac yéu t6 lién quan véi
bién chiing nay.

FS trung binh 1a 36,1+5,1%. Bléc nhanh phai hoan toan
chiém 34,6%.

V& tinh trang dinh dudng, 14n kham cudi cing cho thiy
83,3% co6 can nang binh thuong, 93,6% co chiéu cao binh thuong
theo tuéi, 66,7% bénh nhan c6 BMI trong gidi han binh thuong,
15,4% bénh nhan béo phi. V& sy phét trién cua tré giai doan 2-5
tudi, tré gip kho khan nhiéu nhét vé giai quyét vin dé (6,9%), ké
dén 1a giao tiép (4,2%), van dong tinh (2,8%) va c4 nhan- xa hoi
(1,4%).

KIEN NGHI

1. Cin c6 chuong trinh tAm soat bénh tim bam sinh nguy hiém
trude sinh bang siéu 4m tim thai va chuong trinh tim soat sém
giai doan ngay sau sinh nham phat hién, can thiép cap ciu,
trang bi PG E & cac tuyén dau va phau thuat som.

2. Sau nhimng kinh nghiém buéc dau, chung ta can cai tién k§
nang phau thuit va hodi strc, nhdm giam ti 18 tir vong sém.

3. Can thiét xy dung hé théng quan Iy bénh nhan sau phiu thuat
tim tir dia phuong dén trung wong bang bénh an dién tir, dé
bénh nhan duoc tiép tuc theo ddi dén tudi truong thanh.

4. Can c6 cac nghién ctru chuyén siu vé cac bién ching mach
vanh, vé su phat trién tAm 1y thdn kinh ctiia nhom tré sau phau
thuat CGbbM.
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