HOI CHPNG KHONG LA VAN BPONG MACH PHOI (Absent Pulmonary Valve
Syndrome)

T& théng tin nay giup ban hiéu héi chirng khéng 1a van ddng mach phdi la gi, ban can
nhirng xét nghiém gi va y nghia ctia viéc chan doan bénh cho ban va con cla ban

Ho6i chirng khéng la van déng mach phéi la gi?

Hoi chirng khong la van ddng mach phdi (APVS) la moét di tat tim bam sinh hiém gap.
Van ddng mach phdi 1a ciu tric nam gitra tdm that phai (bubng bom mau phia duéi
cda tim) va ddéng mach phdi (mach mau Ién dwa mau vé phdi). Trong mét trai tim binh
thwdng, van ddng mach phéi mé ra d& cho mau chay tir tim t¢i phdi. Trong APVS, van
dong mach phdi bi thiéu hoac kém phat trién, lam cho cac déng mach phdi gian to ra.
Ngoai ra, tdm that phai cé thé bi phi dai do khdi lwong céng viéc bom mau vao déng
mach phdi tang lén khi van khéng hoat dong. Hoi chirng khéng 14 van déng mach phéi

c6 thé la mot dang t&r chirng Fallot (TOF) rat nng.

Nguyén nhan gay ra héi chirtng khéng van déng mach phéi?

Nguyén nhan chinh xac cta di tat nay van chwa dwoc hiéu day du nhwng gia thiét cho
rang c6 suw két hop cla cac yéu té di truyén va méi truéng. Trong nhiéu treéng hop,
APVS xay ra 18 t&, khdng xac dinh dwoc nguyén nhan hodc yéu té nguy co. N6 co thé
la mot bat thworng ngdu nhién trong qua trinh phat trién cda tim. APVS thuwdng xay ra
cung vo&i cac khuyét tat tim bam sinh khac nhw T& chirng Fallot. Diéu nay cho thay cac
yéu td gay ra nhirng khiém khuyét d6 ciing c6 thé gop phan vao sy phat trién cua
APVS.

T6i c6 can lam thém xét nghiém nira khong?

Thai phu cé thé dwoc gi&i thiéu siéu am tim thai, si€u am thai nhi chuyén biét tap trung
vao tim thai. Xét nghiém nay cung cép cai nhin chi tiét hon vé cAu tric, chirc nang va
lwu lwong mau clha tim. Cac xét nghiém chan doan di truyén cé thé dwoc thuc hién,
gdm choc 6i hodc 1dy mau nhau gai (CVS) dé kiém tra cac bat thworng vé nhiém sac

thé cling nhw xét nghiém microarray nhiém s&c thé hoac giai trinh tw toan bd exome.

Nhirng diéu tdi nén chi y trong subt thai ki la gi?



Ban nén siéu am thai va siéu am tim thai thwdng xuyén dé danh gia strc khde va sw
phat trién cua thai cling nhw sw tién trién cla bénh tim. Ban c6 thé gép cac béac si, bao
gdm bac si san khoa chuyén vé cac truéng hop mang thai c6 nguy co cao, bac si so
sinh (chuyén gia cham séc tré so sinh) va bac si phau thuat tim nhi, dé thdo luan vé

tinh trang ctia con ban va cach cham soéc ching trong twong lai.

Chan doan bénh c6 y nghia gi déi vé&i con toi sau khi né dwoc sinh ra?

Viéc quan ly y t& va phau thuat phu hop gitup nhiéu tré em mac APVS I&n [&én cé cudc
sbng nang dong va khée manh. Tré so sinh méac APVS c¢6 thé can duwoc chdm séc y té
ngay lap tlrc va phai phau thuat sau khi sinh, nén viéc sinh con tai co s& dwgc trang bi
dé cham soc tré so sinh 1a rat quan trong. M&i em bé mac APVS déu khac nhau vé viéc
cé xuét hién cac khuyét tat tim khac hay khoéng, tinh trang chung va tién lwong cla
chdng. Ban nén thao luan véi cac bac si vé dia diém va phwong thire sinh con tét nhét,
nhirng phau thuat can thuwc hién, cach chdm séc dai han. Nhém béac si kham cho ban
va con ban trong thdi ky mang thai cé thé tw van cho ban cach tét nhat dé 1ap ké hoach

sinh va cham soéc¢ sau do.

Liéu né cé xay ra lan niva khéong?

Mbi 1&n mang thai déu khac nhau va kha nang tai phat APVS cé thé khac nhau rat
nhiéu & mébi gia dinh. Tw van di truyén co thé cung cap théng tin va tién lwong néu coé
bat thworng yéu t6 di truyén. Hau hét cac dj tat tim bam sinh don doc (khong lién quan
dén héi chirng di truyén), nguy co tai phat & nhivng 1an mang thai sau nay thwdng duwoc

coi la cao hon so véi dan s néi chung nhwng van twong dbéi thap.

Toi nén héi nhirng cau héi nao khac?

* T6i nén sinh con & dau?

+ C6 can thwc hién thém xét nghiém hodc danh gia ndo trong thoi gian mang thai dé
danh gia thém tinh trang cta con t6i khéng?

« Bac si c6 thé giai thich vé qua trinh diéu tri va phau thuat dy kién ma con tdi s& can

sau khi sinh khéng?



« Nhi¥rng bién ching va rai ro tiém an lién quan dén khuyét tat tim nay va cach diéu tri
no la gi?

« Nhirng tac ddng lau dai cia khuyét tat tim nay dbi véi sirc khée, sw phat trién va chét
lwong cudc sdng cla con toi 1a gi?
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