HOI CHU’NG THIEU SAN TIM TRAI (Hypoplastic Left Heart Syndrome)

T& théng tin nay nham gitp ban hiéu hoi chirng thiéu san tim trai (HLHS) 1a gi, nguyén

nhan va y nghia cta viéc chan doan ddi véi ban, con ban va gia dinh ban
Hoi chirng thiéu san tim trai la gi?
HLHS & mét di tat tim bdm sinh phirc tap va hiém gap (ton tai t&i lGc sinh), trong do

phan tim bén trai kém phat trién nghiém trong va khéng thé hé tro bom mau dén nudi

co thé.
HLHS xay ra nhw thé nao?

Nguyén nhan ctia HLHS khéng rd rang va dwoc cho la do nhiéu yéu t tac dong. Pay la
mot tinh trang hiém gdp, xay ra véi ty 1& tr 0,1 dén 0,25/1000 ca sinh sbng. M6t sb tré
c6é nhirng bién dbi vé gen hodc nhiém sac thé. Nhwng trong hau hét cac trudng hop
HLHS xay ra mét cach tinh c& ma khéng co ly do ré rang. Chwa dén mot phan ba sb tré

mac HLHS gap céac van dé & cac co quan khac.
Lién quan giira nhiém sac thé va HLHS?

Nhiém sac thé 1a noi lwu gilr hau hét thdng tin di truyén cta ching ta. Trong co thé
thwdng c6 46 nhiém sac thé dwoc ghép thanh tirng cdp: 23 nhiém séc thé dén ti bb va
23 nhiém sac thé dén tr me. Vi dy, nhitng ngwdi méc hdi chirng Down sé c6 thém mot
nhiém sac thé sé 21. Cac bat thwong vé nhiém séc thé thuwong gap & HLHS 13 hoi
chirng Turner, trisomy 13 va trisomy 18. Ngoai trir cac bat thwong vé nhiém sac thé,
nhiéu hoi chirng di truyén da dwoc bao cdo lién quan téi HLHS, bao gdm hdi chirng

Noonan, hdi chirng Smith-Lemli-Opitz va héi chirng Holt-Oram.
T6i c6 nén lam thém xét nghiém nao khac?
Nhiéu phu ni¥ Iwa chon l1am thém xét nghiém khac dé biét rd hon vé tinh trang cla con

minh. Céc xét nghiém co san phu thudc vao tirng dia phwong va khu vwe ban dang

sbéng. Cac xét nghiém cé thé bao gém:



o Choc 6i dé tim cac bat thwdng vé sb lwong va ciu tric nhiém sac thé. biéu
nay dwoc thwe hién bang cach 1dy mét lwong nhd nwéc bi bao quanh thai
nhi.

@  Xétnghiém di truyén dé tim cac hoi chirng di truyén lién quan.

) Siéu am thai nhi chi tiét dé loai trir cac van dé lién quan & cac co quan
khac.

o Siéu am tim thai nhi - siéu &m chuyén sau vé tim ctia em bé trong thai
ky, bang cach dung séng am dé khao sat chi tiét cac cau tric cla tim
thai.

Nhirng diéu can Iwu y khi mang thai?

Tré mac bénh HLHS c6 nguy co gdp mét sb van dé trong thai ky. D6 1a ly do tai sao
hau hét cac chuyén gia s& khuyén ban nén siéu am kiém tra dinh ky sau mdi 4 dén 6
tuan vi tinh trang suy gidm chirc ndng tim c6 thé tién trién theo thoi gian, hodc thai nhi
c6 thé co nguy co bi cham tang trwdng trong thai ky. O moét sb tré mac HLHS, co thé
thwe hién diéu tri ngay tw khi con & trong bung me béng cach kich thich tim bén trai
phat trién hodc ngén chan tinh trang tang ap phdi va tén thwong mach mau phdi dang

phat trién.
HLHS c6 tac dong sau sinh nhw thé nao véi con cua t6i?

Tré mac HLHS cé thé khong gdp kho khan gi trong vai ngay dau sau sinh, khi cac 16
thdng trong tim (6ng déng mach va 16 bau duc) van chwa déng. Tuy nhién tré sé nhanh
chong xuét hién triéu chivng sau khi cac 16 nay déng lai, chdng han nhw mau da hoi tai,

mach yéu va cac van dé vé ho héap.

Do dd bo hoa oxy la mot xét nghiém tai giwdng don gidn dé xac dinh lwong oxy trong
mau ctia em bé va lwong oxy thap co thé 1a mot dau hiéu s&m clia HLHS trwdc khi cac

triéu chirng khac xuét hién.

Béac s cd thé kham thay nhirng dau hiéu nay hodc nghe thay tiéng théi & tim (4m thanh
bat thwdng do chdy clia mau bat thwdng). Néu cé nhirng d4u hiéu trén, bac si cé thé
yéu cau siéu am tim hodc lam nhiéu xét nghiém hon dé chan doan. Siéu am tim ciing

hiru ich trong viéc theo dai tinh trang strc khde ctia con ban.



Nhirng em bé HLHS cé bt thwdng cAu tric nhiém séc thé cé thé gap nhiéu van dé hon

sau sinh. Diéu nay phu thudc vao ban chét cla réi loan di truyén.

C6 mot sb phuwong phap diéu tri cac van dé stre khée lién quan dén HLHS nhw thubc,
dinh dwéng va phau thuat. Ngay sau sinh, can thwc hién nhiéu ca phau thuat (theo mot
trinh tw cu thé) dé tang lwu lvong mau dén cac co quan va bac cau qua phan bén trai
cta tim. Nhirtng ca phau thuat nay khéng chiva khdi hoan toan HLHS ma chi ¢ gang
phuc héi chirc ndng tim qua dé gitp cai thién kha nang bom mau dén cac co quan cua

em bé.

Khi I1&n 1&n, tré mac HLHS va séng sot co thé ton tai cac van dé subt doi. Tré can tai
kham céac bac si tim mach thwdng xuyén. Néu HLHS phirc tap hoac chirc nang tim trd
nén yéu, c6 thé chi dinh ghép tim. Nhirng em bé duwoc ghép tim sé& can dung thudc

trong subt quang doi con lai d& ngan chan co thé dao thai qua tim méi.

Thuc té ¢ nhiéu tré sdng sét gap phai nhitng van dé vé phat trién than kinh. Nhirng tré
tréi qua phau thuat tim trong nam dau tién sau khi sinh c6 nguy co' cao hon vé cac van
dé phat trién, hoc tap va hanh vi sau nay. Nhiéu yéu t6 c6 thé anh hwéng dén sy phat
trién than kinh & tré bao gébm: cac di tat than kinh kém theo, bénh ly di truyén va
phwong phap phau thuat.

Liéu tinh trang nay cé tai dién khéng?

Néu khéng tim thdy nguyén nhan di truyén giai thich HLHS thi nguy co tai dién & lan
mang thai tiép theo la rat thap. Néu cé Iy do di truyén, nguy co tai dién phu thudc vao
loai di truyén va cha me c6 thé can dwoc tw van véi chuyén gia di truyén dé giup giai

quyét van dé nay.

Néu trong gia dinh ¢6 1 ngu®i con mac HLHS thi nguy co sinh thém con mac bénh
twong tw s& cao hon (nguy co tai dién & nhirng 1&n mang thai sau wéc tinh 1a 2-4%). O

nhirng gia dinh cé 2 con méc bénh thi nguy co cang cao I&én dén 25%.
T6i nén héi nhirng cau héi nao khac?
@ Con t6i c6 mac HLHS nang khéng?

@ Toi sé duoc siéu am thwdng xuyén nhw thé nao?



@ Co thé thyc hién phau thuat trong thi ky mang thai khéng?

@ Viéc thuc hién phau thuat trong bung me c6 mang lai lgi ich cho con t6i khéng?
@ T6inén sinh & dau?

@ Con t6i s& dwoc cham soc t6t nhat & dau sau khi sinh?

@ Toicothé gap trwdc doi ngli bac sT sé hd tro' con ti khi bé chao doi khdong?
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