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TOM TAT ,
Bénh nhan ni¥ 26 tubi nhém mau A Rh 4m, mdc bénh chdy mau di truyén bdm sinh von
-Willebrand. Mét trurong hop rét hiém gép & Viét Nam. Bénh nhén da bj tai bién truyén méu do
khéng dwoc dinh nhém méu Rh & tuyén trude. Hiéu gia khéng thé anti-D = 1/512. Biéu tri ngung
chdy méau chén rdng bang vé sinh rdng miéng va ding thubéc cdm mau tai chd hodc toan than.
Tién lwong sinh con thir 2 vao thoi diém nay la rét dé dat.

SUMMARY ,
CLINICAL CASE: ONE BLOOD GROUP AAND Rh NEGATIVE FEMALE WITH VON
WILLEBRAND AT HUE CENTRAL HOSPITAL

Phan Thi Thuy Hoa, Nguyen Van Tranh, Dong Sy Sang, Tran Thi Phuong Tuy,
Ngo Tu Cuong, Vo The Hieu, Nguyen Van Bong, Vo Thi Minh Man

We described a 26 year-old female with von Willebrand who had blood group A and Rh
negative. This case has been very rare in Viet Nam. The complication due to transfusion making
mistake the Rh blood group occurred on this patient in 2006. Antibody titre of anti-D is 1/512.
The treatment of dental hemorrhage have been carried out by stomal hygiene, local and oral
hemostatic drugs. To having the second child in this moment is very difficult for the patient. '

I. PAT VAN PE

Hé nhém méu Rh ¢ tim quan trong trong thuc
hanh truyén mau chi sau hé ABO. Sau khi hé théng
nhom mau hé ABO dugc phat hién, viéc xay ra cac tai
bién truyén méau-dugc giam nhiéu so véi trude day, tuy
nhién ngudi ta van giip nhiing tai bién truyén mau mac
du da lam xét nghiém hoa hop nhom mau hé ABO.

Niam 1940, Landstainer va Wiener da tién hanh

mot thuc nghiém trén khi Macacus Rhesus, va di
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phat hién ra hé nhém méau Rh. Khac voi hé nhdém
mau ABO, hé Rh chi c6 khang nguyén ma khoéng
c6 khang thé tu nhién, khang thé dic hiéu khang
nguyén hé Rh chi xuét hién do c6 su man cam
khéang nguyén tir ngoai vao, vi vy con goi la khang
thé mién dich. Khang nguyén dau tién cia hé Rh
duogc phat hién 1a khang nguyén D, ngudi c6 khang
nguyén D trén bé mit hdng cau dugc goi la nguoi
c6 nhom mau Rh duong va ngudi khong co6 khang
nguyén D trén bé mat hdng ciu duoc goi 1a ngudi co
nhém mau Rh 4m. Hé Rh bao gdm 5 khang nguyén
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la D, C, ¢, E, e. Cac khang nguyén nay duoc ton tai
va di truyén theo cip Dd, Cc, Ee. Khang nguyén d
khong dai dién cho mdt khang nguyén nhung don
gian chi la quy udc dai dién cho sy vang mit cia
khang nguyén D. Tan suét ngudi nhom méau Rh am
tai Viét Nam rét thap, chiém ty 18 0,05% [1],[2].

Von Willebrand 14 bénh Iy chay méau di truyén
nhidm séc thé thudong, do giam sé luong hodc chét
luong yéu t& Von Willebrand nén giam chic ning
van chuyén yéu t§ VIII va giam sy két dinh tiéu cau
vao thanh mach thuong tdn. Xuat huyét da va niém
mac la triéu chiing chinh cta bénh. Tan suit bénh
wée tinh trén thé giéi khoang 1% [2].

Théng ké bénh nhian mac bénh ly chay mau di

truyén Von Willebrand tai Viét Nam hién nay chua
- d8 cap dén trudng hop nao ¢6 Rh 4m. Ching t6i xin
trinh bay mot truong hop dugc diéu tri tai Bénh vién
Trung uwong Hué véi mong mudn déng gép mot vai
kinh nghiém trong chin doan va didu tri.

II. GIOI THIEU BENH AN

Bénh nhan nit, 26 tudi, qué & Pai Loc-Quang
Nam, duoc chuyén vién tir tuyén trudc véi chan

doan thiéu mau huyét tan mién dich.
Bénh khoi phat cach ngay nhdp vién khoang
1 thang, bénh nhan co6 tinh trang chay méu chén
rang nhiéu, kém mét moi, xoang ddu. Vao diéu tri
tai Bénh vién co s& nhung khong d3, bénh duoc
chuyé11 dén tuyé'n trén. Tai do, bénh nhan duoc lam
céc xét nghiém: tuy dd va xét nghiém cAm mau téng
quat binh thuong.Bénh nhan dugc truyén 6 don vi
mau, mdi l4n truyén 2 don vi cach nhau 2-3 ngay.
Khi truyén 2 don vi sau ciing gan 30 phit bénh nhén
s&t run lanh, dau lung, khop gbi va nhic dau nhiéu.
Ngay hém sau, nudc tiéu do bAm nhu nudc rira ca,
xét nghiém Coombs tryc tiép va gian tiép duong
tinh; dwoc chin doan: thiéu mau huyét tan tu mién
va dugc diéu tri véi thude e ché mién dich. Sau 15
ngay didu tri khong thuyén giam, bénh dugc chuyén
dén Bénh vién Trung vong Hué. .
Liic nhap vién: bénh tinh tao, tiép xuc tot, khong
sdt, khéng dau xuong khdp, gan lach hach khong
16n, khong tidu do. Chay mau chén ring ri ra véi
lugng it, mang bam tim cii v méi & canh tay, dui
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va céng chén hai bén. Ngoai ra chua phat hién bat
thuong gi thém.

Tién si: Bénh nhan thudong cé chdy mau cam,
chay mau chan rang tir nho. Thay rang c6 tinh trang
chay mau kéo dai (tw cdm). Kinh nguyét thudng kéo -
dai 1 tuan luong nhidu. Nam 2001, diéu trj tai Bénh
vién Truyén méau Huyét hoc H6 Chi Minh, dugc
truyén 2 don vi mau (mau hiém) theo 101 khai cia
gia dinh. Nam 2006, sinh 1 con géi, chay méau kéo
dai duoc truyén 2 don vi mau tai Bénh vién tuyén
trén. Nam 2008, nhap vién diéu tri v4i tinh trang
chay méau rang kéo dai sau d6 dugc chuyén dén
Bénh vién tuyén trén (Ian nay khong truyén mau).

Vvé gia dinh: Me rudt bénh nhén ciing c6 biéu
hién chay mau rang, bi bang huyét sau sinh va da tir
vong. Ba ngoai, em trai ba ngoai, me va cau va em
gai con cdu chia bénh nhén ciing ¢6 biéu hién chay
mau rang kéo dai. Con gai cua bénh nhan 4 tudi, co
tién sir hay chay mau cam va xudt huyét dudi da tu
nhién, thoi gian mau chay (TS) kéo dai.

Che xét nghiém thyc hién khi vao vién:

Xét nghiém CTM: Hong cau 3,76 x 10'%/1, Hb
9,3 g/dl, Het 32,2%, Bach céu 4,9 x 10%1 (bach cau

trung tinh 67% va t& bao lympho 33%), Tiéu ciu

245 x 10°/1.

Xét nghiém cAm mau tdng quat: Ty phic hé
prothrombin 100%, APTT 36 gidy (chimg 30 giy),
lugng fibrinogen mau 3,3 g/l. S6 lugng va do tap
trung tiéu cau binh thudng.

Xét nghiém cdm mau duoc tham do tiép theo: (1)
TS > 10 phat (phuong phép Ivy), (2) Ngung tap tiéu
cdu v&i ADP, Adrenalin va Collagen binh thudng,
ngung tap tiéu ciu vai Ristocetin giam (1%).

Nghiém phap Coombs: Truc tiép: am tinh va
gian tiép: duong tinh.

Nhém mau: A va Rh: 4m tinh. Chdng bénh
nhan nhém mau O va Rh duong. Con géi‘ bénh
nhan nhém mau A va Rh duong. Bénh nhéan dugc
nghi ngd c6 khang thé chéng D nén dugc tién
hanh sang loc khang thé va da xéac dinh hidu gia
anti-D bang 1/512.

Céc xét nghiém khac: Khang thé khang nhan
(-) tinh, xét nghiém hoa sinh (bilirubin mau, SGOT-
SGPT, creatinin mau, LDH, sit huyét thanh) trong
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gidi han binh thuong, echo bung (-) tinh, HbsAg va
anti-HCV (-) tinh, VS (sau 1 gi®) 21 mm va (sau 2
gio) 50 mm.

Phwong phap diéu tri: (1) Stuc miéng bing
dung dich st khuan betadin, (2) Ngung chay mau
chan rang véi thude cAm mau duong udng. (3) Nghi
ngoi, nang cao thé trang. Khong truyén mau.

Dién tién bénh: Sau 2 tudn diéu trj tai khoa
Huyét hoc 1am sang, khong c6 déu xuét huyét moi
& da va niém mac, hét chay mau chan ring, thé
trang t&t hon, lugng Hb 103g/l. Bénh 8n cho xuét
vién.

III. BAN LUAN

3.1. Chan dosn

3.1.1. Trigu chitng chiy mdu chén ring va xuit
huyét duwéi da

Xét nghiém cdm mau tdng quat véi thoi gian
prothombin, APTT va lugng fibrinogen trong gidi
han binh thudng nén tuyén trudc.da bo qua triéu
chimg nay. Tién st ban than va gia dinh goi y rét
nhiéu dén bénh ly chay mau c6 tinh di truyén, XN
cam méu téng quat trong gidi han binh thuong,
nhung cin thuc hién nhiing xét nghiém thim do
cdm mau khac nhu (1) thoi gian mau chay TS bang
phuong phap Ivy (phuong phap nay nhay cam hon
phuong phéap Duke). TS c6 thé kéo dai 1o rang véi
phuong phép Ivy nhit 1a trong bénh Von Willebrand
va trong truong hop TS kéo dai don thuén [3]. (2)
Ngung tap tiéu cdu véi cac chét giy ngung tap khac
nhau, ddc biét 1a ngung tép tiu clu voi Ristocetin.
(3) Po d6 dinh tiéu ciu....Bénh nhan da duoc chan
doan xac dinh bénh ly Von Willebrand. Tuy nhién,
dé xac dinh bénh Von Willebrand thudc typ I hodc
I1 (A hodic M) can phai lam thém mot sé XN khac
nhu khang nguyén Von Willebrand, lugong Von
Willebrand hoat tinh, va dién di xac dinh cdu trac
Von Willebrand da phan [4].

3.1.2. Vin @é huyét tin

Phan loai nhém mau xac dinh RhD 4m tinh va
hiéu gi4 khang thé anti-RhD & bénh nhan 1a 1/512
c6 thé giai thich cho ddu chimg sbt, run lanh va nuéc
tiéu do sau khi truyén mau 1a do tai bién truyén mau
bat 6611g nhém hé Rh, vi bénh nhan di khong duoc
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xac dinh nhém mau Rh & bénh vién tuyén trudc.
Day 1a mot truong hop huyét tan do truyén bat dong
nhém mau hé Rh (allo-immune) chir khong phai
huyét tan tu mién (auto-immune).

Dép Gng véi su tiép xic khang nguyén thay
déi tiry theo ngudi. O ngudi Rh 4m duge truyén

.1 don vi (500ml) hdng cau Rh duong thi khoang

80% hinh thanh anti D, va hiu nhu tit ca nhitng
nguoi khong dap ung thi khdng tao ra anti-D
tham chi ¢6 tiép xic nhiéu 14n v6i mau Rh duong
[5], [7]. Khang thé anti-D hinh thanh & bénh nhan
vao thoi gian nao?

Nam 2001, bénh nhan duoc truyén 2 don vi mau
lan dau tién tai TP HCM, (lac d6 bénh nhan biét 1a
c6 “nhém mau khé”) va khong tai bién truyén mau.
Niam 2006 bénh nhén sinh con dau long Rh duong
an toan (khong c6 tai bién cho con) va truyén mau
lan thir 2 sau sinh & Bénh vién tuyén trudc cling
khong xay ra phan g truyén mau. Nhu vy c6 thé
chéc réng tai TP HCM ndm 2001 bénh nhén da duoc
chan doan nhém mau Rh 4m va duoc truyén nhém
mau phu hop.

Lan truyén mau thir 3 da xay ra phan tng truyén
mau, hi¢u gia khang thé anti-D = 1/512 nén nght
nhidu dén kha nang truyén mau khong pha hop
nhém Rh. Khang thé anti-D da hinh thanh v&i hai
kha nang (1) Truyén mau lan thd hai nim 2006
khong phu hgp nhém Rh nén da hinh thanh khang
thé (2) Mang thai con Rh duong, nén trong giai
doan sinh con da co nhitng hdng cau Rh duong ciia
con vao cor‘thé me, me lai khong duoc du phong boi
khang thé anti-D.

3.1.3. Thiéu mdiu

Bénh nhan vao vién véi thidu mau mac do
nhe (xdm xoang, mét moi, xét nghiém Hb 9,3 g/dl).
Nguyén nhan thiéu mau c6 1& do (1) chiay mau
chan ring kéo dai, kinh nguyét ra mau nhiéu va
kéo dai (2) Tinh trang tan mau mién dich kha
nang do truyén mau Rh dwong & tuyén trude. Tai
bién rat nghiém trong co6 thé gdy suy than cp va
ngay ca tir vong [6].

3.2. Theo dai va diéu tri

Muc dich diéu tri (1) Ngung chay mau chén ring
bing cach ngan ngira bénh ly chén ring (nén tang
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cho chdy mau ring trén co dia bénh rdi loan dong
cam mau), ding thudc cdm méu tai chd va duong
udng (khi can thiét), truyén tia lanh dé bu dép yéu
t6 Von Willebrand va thudc trc ché tidu soi huyét.
(2) Bénh nhan khéng c6 chi dinh truyén mau vi
thiéu mau & mic d6 nhe. Thiéu mau sé cai thién néu
giai quyét duoc dau ching chay mau.

3.3. Tién lwgng

Khi sinh con thir hai s& gap phai 2 van dé: (1)
Néu thai Rh duong khang thé me qua duoc hang rao
nhau thai c6 thé gdy tai bién cho con. (2) 50% con
(gai hosc trai) mic bénh Iy chay méau do bénh ly di
truyén trdi nhidm séc thé thudng. Vi vay, bénh nhan
can dugc tu van di truyén & cac co so y té va dinh
lai higu gia khang thé anti-D, nham han ché tai bién
cho con.

IV. KET LUAN

Qua truong hop nhém mau Rh am méc bénh Von

Willebrand duoc diéu tri tai Bénh vién Trung uong
A Hué, chung t6i rit ra mot s6 két luan sau:

Mac du nhém mau Rh am chiém ty 1é rit thap &
Viét Nam, nhung néu khong dugc xét nghi€ém nhom
méu Rh (D) bénh nhén c6 nguy co sinh khang thé
mién dich chéng D khi truyén mau Rh dwong hodc

sinh con Rh duong ma khong dugc ding khang thé
anti-D du phong. '

Von Willebrand [a bénh 1y chay mau di truyén,
phan 16n di truyén tréi nhiém sic thé thuong, gip &
ca nam gidi va nir gidi, khé phat hién bang cac xét
nghiém-cam mau tdng quat

KIEN NGHI

1. T4t ca cac tuyén diéu tri ngoai dinh nhém mau
ABO ciing can dinh nhém méau Rh dé tranh cac tai
bién truyén mau xay ra do khac nhom Rh va ciing dé
du phong khi nguoi phu nii c6 thai. _

2. Bénh nhan can sir dung ché phdm gi thi truyén
ché phdm ndy, khong can thi khong nén truyén.

3. Bénh nhén céan biét minh thudc nhém mau Rh
4m dé bao cho cac co sd y t& biét nhim tranh tai
bién truyén mau do bit dong nhom mau Rh trong
cudc song.

4. Xét nghiém cdm mau tdng quat khong phai
danh gia dugc toan bd qué trinh cdm mau-dong
mau cta bénh nhan. Vi vay, khai thac tién s, bénh
sir bénh nhan ciing nhu gia dinh 1a rit can thiét, dé
huéng dén tham do cac xét nghiém cam mau khac,
gop phéan gilip cac bac si 1am sang tim ra nguyén
nhan chdy mau.
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