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. BUicllng

HOi chO ng gan phii (HPS: Hepatopulmonary syndrome) hidn nay chia dd0c hilu ré va thi0ng
xac di nh muln. HPS dl nh nghta Ia mOt khil m khuyOt trong qua trinh oxy héa di ng mich gay
ra b0i s hiln diln gian mOch trong phUi (IPVD: intrapulmonary vascular dilatations) trong bU i
cOnh ca blnh gan. Nam 1884, Fluckiger I[0n dlu tién mo t0 tri0ng hIp mOt phl nO b0 x0 gan,
tim tai va ngdn tay dui tring, cé thi t00ng Ong vii mOt b0 nh nhan vii HPS. Thult ngd HPS
dilc ditra bli Kennedy va Knudson vao nam 1977. Cac dinh nghta miicho hiiching dic
dl xuOt bli Krowka, Cortese va Rodriguez Roisin vao dilu nhi ng nam 90. HUi chllng gan phUi
difc mé tl nhD mOt hOichOng dic trdng blibl ba lam sang bao gdm sO hidn diln cla bl nh
gan man tinh, trao dli khi b0t thO0ng, culi cung din din gidm oxy mau va sU hiln diln cla
IPVD, khéng cé sl hiln didn cla bl nh phiinditli. Krowka va clng sU da thém d0 chinh xac
vao dil nh nghia, quan séat ring hii ching cé thD cung t0n t0i mdc bl nh tim phdi va cling c6 tho
xult hidn 0 cac trd0ng hip viém gan, tang 4p I0 ¢ tinh mO ch cla khéng lién quan b0 x0 gan,
thiDu alpha 1 antitrypsin va BO nh Wilson.

Cho dn nam 1988, HPS dlil ¢ coi la chi ng chl dl nh ghép gan. Tuy nhién, sau do, ngi i ta
quan sat thl'y ring vilc cly ghép diin din s dlo nglUc trong tinh trl ng gidm oxy mau va ti |0
s ng sét sau ghép gan 0 mic khoOng 70%. Nhi vO'y hii chO' ng gan phUila mit chd d0nh trong

ghép gan.

Il. Can nguyén va sinh ly
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PhOn I0n théng tin vO qua trinh phat sinh bl nh nguyén clla HPS di 0 ¢ thu thl p théng qua thi
nghidm trén ding vit. BO0c sO ding ring rai nhitla thOc hiln thitOng mOtchd O chultdd gay
ra X0 gan mitthd phat. KOt qul nay trong sU thay dlli oxy trong mau va IPVD c6 thi dilc do in
vivo va ti0ng t0 nhl cac thay dlli trong HPS 0 ngl0i, mOc du né pht biln hIn0 ding vOt. Tuy
nhién, mit sO phat hiln nay cé cling da dilc x4c nhin 0 ngdOi.

CO sO cho cO chi bl nh sinh cla HPS lién quan sO khii d0u IPVD, la oxit nitric (NO) va cacbon
monoxit (CO). SO kich thich kéo dai bli cac chlt trung gian viln mich va tang sinh c6 nguin
glc t0 gan thac dy cac qua trinh tai tho 0 gill0ng mdch mau phiitrong bl nh gan min tinh
théng qua gi&dn mich mau lan t0a holc clc bl.

SO b0t th0 0 ng chinh xac di nh HPS la gian cac mdch phdi trd0c va sau mao mdch trong cac
vung ph0 nang. B00ng kinh clla nhl ng binh nay trong di0 u kil n binh th00ng nO m trong khoU ng
t0 8 ddn 15 um, trong khi khi HPS c6 mit, con sl nay tang Ién t0 15va 500 um. VOi HPS, c6 sl
gia tang gradient trong ph nang cla O2 (Aa02) va gil m oxy mau.

HOi chOng gan phii d00c dic tring bdi tinh tr0 ng thilu oxy mau vii chénh §p O2 bOt thO 0 ng
cla dllng mich- phd nang va bl ng chl ng cla shunt trong phli khi c6 bl nh gan. Oxy héa mau
bltthiOng di0c xac dinh bing d0 chénh ap oxy dilng mich - phl nang tang cao (> 15 mmHg
holc > 20 mmHg 0 bl nh nhan> 64 tuli) trong khi hit th0 khéng khi trong t0 th0 ngdiva mic do
nghiém tring cla HPS diil0c phan lodi theo mUc dl thilu oxy. SO gian mO0ch mau bén trong phli
tidm On c6 thD di0c chin doan t0t nhit bl ng si€u am tim tang cl0ng t00ng phln, va nhi ng
phat hiln d0 ¢ tr ng trén hinh Dnh CT. Trong tr00ng hi p nghiém tr0ng, cac di c dil m Iam sang
cla thilu oxy mau nhl tim tai va ngdn tay dui tring cé thl ¢é mOt. MOc d0 nghiém tring cla
HPS c6 thD b0 nlng thém do t0 thD thl ng dl ng (platypnea -orthodeoxia) va khéng lién quan
din mOc dl nghiém tr ng ca bl nh gan.

lll. B0 c dilm lam sang

Tham kham lam sang th0 0 ng khéng giup gi d0 chlln doan HPS mil ¢ du cac diu dan mich hinh
sao cO nhilu va c6 thd c¢é tinh trl ng gia tang huydt d0ng tul n hoan. Vi c6 rit it cac tril u chi ng
dac hilu, nén cln nghi ngd HPS dlic bilt 0 cac bl nh nhan dang xem xét ghép gan.

2/5



HOi chOng gan phUi

Viot bdi Bién tOp vién
ThO 10, 25 Thang 8 2021 17:12 - LOn cOp nhOt culi ThO t0, 25 Thang 8 2021 17:25

Khé thi, tinh trl ng kho thO tr0 nén t0it0 ho n khi b0 nh nh&n di ng thay vi n0 m, d00c¢ coi la mOt
dic didm blnh ly cla HPS.

IV. Chln doan

ChOn doan hii chllng gan phUi yéu clu chl ng minh cla s gian n0 mdch mau trong phli ngoai
cac b0t th00ng trao dUi khi d0ng mOch trong hiln diln c0a bl nh gan va / holc tang ap I0 ¢ tinh
mOch cla.

Tiéu chuln chin doan diiIc d0 xult cho HPS la cé bl nh gan hol ¢ tang ap I0 ¢ tinh mich cl a,
chénh ap oxy di ng mich phi nang tang cao = 15 mmHg hol ¢ PaO2< 80 mg, bl nh nhan trén
64 tuli chénh &p oxy ding mich phl nang =20 mmHg holc PaO2 < 70 mgHg, dl 0 ¢ phat hil n
bli phan tich khi mau ding mich 0 mOt vD tri ngdi, va vil ¢ chl ng minh IPVD bl ng céch tich
clc siéu am tim c n quang, Siéu am tim cn quang la mit siéu &m tim nhly cO m, d0 nh tinh va
phi0ng phap khdng xam Ion cho phép sang Il c cla IPVD, la ddc dil m chinh cla HPS. N6 diil ¢
coi la ki thuOt tiéu chudn vang di chll n doan HPS.

ChOp cltl0p vitinh (CT) di0c dl xuOt nhD mOt kD thuOt b0 sung dl lodi trd b0 nh ly phditiimOn
mOc du cé la r0t it théng tin lién quan d0n vai trd ¢l thd cOa hi trong chi n doan HPS.

ChOp mOch mau phii cé thl phat hiln tinh tring t00i mau t0t hol ¢ cac ding blt th0Ong mOch
mau.

Scan tim ddi phi ¢ hO p albumine -Tc 99m U phOi: t00ng t0 nguyén t0 phdéng x0 nhan tlo
technitium-99m trong tinh mO ch, gon kOt vOi albumine ¢é thD di chuyln dn phiiva xudt hiln 0
thO'n va ndo vi dli phic hi p albumine (20 - 60 mm) vOi Tc-99m cé thD di qua cac mao mich
phii thdng th00ng (< 8mm di 0 ng kinh). Do d6, nhin thic dly dO vO lam sang va X- quang cl a
cac b0t th0Ong cé thl xOy ra trén bl nh nhan bl nh gan til n triln ¢é cac tridu ching vl hé hip
giup chiln doan gian bilt dilc tOt.

ChOn doan phén bilt HPS 0 b0 nh nhén x0 gan v ¢l bln la b0t bulc trong cac tri0ng hl p sau:
sO hiln diln c0a khé thl, gidm oxy mau hol ¢ blt th 0ng chénh ap oxy dl ng mdch phl nang.
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Trong nhOng tr00ng hi p nay, cOn phiiloditrd cung tOn tdi cac bl nh tim phli kh&c hol ¢ cac
bil n chllng do bl n than x0 gan nhi viém gan, tran di ch mang phli do gan hollc tang ap lic
di ng mOch phi.

HOi chO ng gan phi chOn doan diD vao: BOnh gan + Dan mich mau trong phii + B0t thI0ng
trao dii khi (bilu hi0 n tang P[A-a]O2 vii khi trdi, d0n d0n gid m oxy mau)

V. Dbilu tr0

HOi chOng gan phic6 0 10 - 30% bl nh nhéan xO gan di0c danh gia cho ghép gan, nhi ng cling
da dilc bao cao trong tang ap cla khong x0 gan va ton thi0ng gan clp tinh trong bl nh ndng,
vidl, 0 nhOng bl nh nhan sau khi bl sc c6 ddu hilu viém gan do thil u oxi. Nh0 viy, HPS clp
tinh c6 th0 1a hOu quO cOa suy tim ¢ p va man tinh, ddc bilt 1a suy thit phii cé sung huyOt gan,
co th0 lam phic t0p qua trinh hii sOc théng qua vill c gay ra cac shunt trong phUi.

Nhi0 u thul ¢ khdc nhau dil0c sO ding diCu trd th0: sandostatine, 0c chl béta khong chin I0c,
pentoxifylline... nh 1a phO0ng phap dilu tr0 d0u tién cho HPS nhi ng khéng mit thud ¢ nao hilu
qul.

Lil u phap oxy khuyl n cao rl ng bl nh nhan HPS nl ng gil m oxy mau khi ngh ngdidilc dilu
tr0 b0 ng oxy. Tuy nhién, khéng c6 di liDu nao lién quan din tinh hilu qul, khD nang chlu dl ng,
sU tuén th vaOnh hIOng dintl I0 sOng so6t cla lilu phap nay .

PhOOng phap dilu trd di0c nghién cOu ring rai nhit la ghép gan. Hiln t0i la phi0ng phap didu
tr0 hiDu qul duy nhit cho HPS va diilIc chiing minh la cUi thiln t0 10 sOng s6t .

Tém I0i phO0ng phap dilu tr0 hO tr0 b0 ng oxy bl sung va ghép gan vl n la phi0ng phap dil u tr0
duy nhit c6 I0i ich d& dil c chl ng minh trong cac tring hip mdc HPS lién quan di n bl nh gan
giai dol n culi.
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VI. Tién I00ng

HOi chOng gan phi: Tién I00ng x0u n0u khéng d00c xO tri va didu tr0.

- TO 10 t0 vong cao 0 cac bl nh nhan x0 gan
- Khéng cé ghép gan, oxy héa mau dil ng mi ch gi0 m nhanh chéng
- Ghép gandem I0icl hiisng cho b0 nh nhan hiichlng gan phCi.
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