PHAN NGHIEN CUU

GIAN MACH BACH HUYET RUOT BAM SINH
NHAN MOT TRUGNG HOP BENH
TAI BENH VIEN NHI THANH HOA

Lé Thi Van Anh’, Lé Thi Thuy Dung?
1. Khoa Tiéu héa - Bénh vién Nhi Thanh Héa,
2. Bé mén Nhi - Trudng Dai hoc Y Ha Néi

TOM TAT

Gidn mach bach huyét tién phdt la mét bénh ly hiém gdp, ddc diém chinh la tdng mat
protein qua ruét, ldm sang bi€u hién phu, tiéu chdy mic dd trung binh, giam protein mdu,
giam lympho bdo trong mdu, kém hdp thu vitamin va chdt béo va cdc 6ng bach huyét bi gién
mét cdch bdt thudng & ruét non. Ca bénh ducgc bdo cdo la ca ddu tién tai Bénh vién Nhi Thanh
Héa, bénh nhi dugc chdn dodn dua vdo néi soi rubt va gidi phdau bénh, duoc diéu tri bdang
truyén albumin, ché dé dn giam chdt béo va bé sung triglycerid chuéi trung binh két hop véi

octretide.

ABSTRACT
CONGENITAL INTESTINAL LYMPHANGIECTASIA CASE REPORT
AT THANH HOA CHILDREN’S HOSPITAL

Primary intestinal lymphangiectasia is a rare condition, characterized by increased intestinal
protein loss,clinical manifestation of edema, moderate diarrhea, hypoproteinemia, lymphopenia,
malabsorption of vitamins and fat, dilated lymphatic vessels in the small intestine. The case reported
was the first PIL at Thanh Hoa Children’s Hospital. The diagnosis was confirmed with colonoscopy and
pathology results, patient was treated with albumin infusion, a fat-reducing diet and medium-chain

triglyceride supplementation in combination with octretide.
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1.DAT VAN PE

Gian mach bach huyét tién phat (Primary
intestinal lymphangiectasia - PIL) la mét réi loan
hiém gap dugc dac trung badi gian hé théng bach
huyét & ruét két qua la dich dudng chap tran vao
rudét non va mat protein qua ruét dan dén giam
bach cau lympho, gidam albumin mau va giam cac
globulin mién dich, thudng dugc chan doan truéc
3 tudi hoac muén hon [1]. Can nguyén va ty lé
mac bénh nay van chua dugc nghién ctu r. Triéu
chiing chinh ctia bénh la phu, muc d6 tir trung
binh dén nang nhu phu toan than va tran dich da
mang. Chan doan xac dinh bang hinh anh néi soi
rudt két hop véi gidi phau méd bénh hoc. Nguyén
tac chinh trong diéu tri bénh PIL la duy tri ché do
an it chat béo, c6 chua triglyceride chuéi trung,
ngoai ra con ¢ nhiéu phuong phap diéu tri khac
nhu antiplasmin, octreotide hoac corticoid, tuy
nhién van chua dugc théng nhat rdng rai. Phau
thuat cat bo doan ruét cé hiéu qua déi véi nhiing
truong hop gian bach mach ruét khu tra.

Tai Viét Nam c6 kha it cdc ca bénh nay duoc
ghi nhan trén tré em va ca ngudi I6n. Hién nay
ngay cd tai Bénh vién Nhi Trung uong ciing chi
mdéi ghi nhan 3-4 truong hgp bi PIL va nhiing
bénh nhan nay vao vién véi cac triéu chiing chinh
la tiéu chady, phu va xét nghiém giam protid va
albumin mau. Pay la ca bénh dau tién dugc chan
doan PIL tai Bénh vién Nhi Thanh Héa, bao cao
cla ching téi gép phan tim hiéu thém vé biéu
hién Iam sang, can 1dam sang va cach tié€p can diéu
tri “Gian bach mach rué6t tién phat”

2. CA BENH

Bénh nhi (BN), nit 4 thang tudi vao vién véi ly
do sét néng tiing con, ia l6ng 2 ngay trudc vao
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vién, phan ldng toan nudc, non sau an. Gia dinh
da tu diéu tri nhung khéng d6, tré vao vién trong
tinh trang, tinh, mét, nhiét dé 38,7°C, nén nhiéu,
ia phan l6ng toan nudc. Dau hiéu mat nuéc (+),
thé trang bu bam, héi ching chiéu mau (-), héi
chiing xuat huyét (-), khéng c6 ban trén da. Tim
déu, phéi tho, bung chudng, gan lach khéng to.
Tién st khéng c6 gi dac biét. Bénh nhan dugc
chan doan “Tiéu chdy cidp c6 mat nuéc - Non
nhiéu” va dugc xt tri bu dich duong tinh mach,
ha s6t, bi me theo nhu cau.

Sau nhap vién 1 ngay tré ia long nhiéu lan, hét
ndn, giam sét, nhung tré mét nhiéu, xuat hién
cac vét xuat huyét noi tiém truyén, phu nhe 2
chi va tiéu it. Cac xét nghiém sinh héa nhan thay
c6 tinh trang nhiém trung ting, giam protid,
albumin mau va réi loan dong mau. Bénh nhan
dugc chan doan “Tiéu chay cap nhiém trung/ TD
nhiém khuan huyét” va dugc diéu tri khang sinh,
truyén albumin, huyét tuong tuoi déng lanh, bu
dich dién giai va ti€p tuc bu me.

Sau 4 ngay diéu tri, tré hét s6t, di ngoai giam,
phu nhe 2 chi cac chi sé xét nghiém nhiém trung
giam, dong mau binh thuong, nhung protid/
abumin khéng ting, protein niéu am tinh. Chan
doan thay déi “Héi ching mat protein qua rudt/
TD gian mach bach huyét bam sinh”. Bénh nhan
diéu tri bang octreotide, diing bui me va an sira
¢6 bé sung triglycerid chubi trung binh (medium
chain triglycerid - MCT), sau d6 dugc chuyén
Bénh vién NhiTrung uong tié€p tuc diéu tri va thuc
hién cac xét nghiém chan doan nhu ndi soi da
day - ta trang, sinh thiét héng trang dé lam giai
phaubénh, xét nghiém phan dinh lugng alpha
-1-antitrypsin.
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2.1.Dac diém can lam sang

Céng thi'c mdu
Ngay BC (G/I) TT/Lympho (G/L) TC (G/L) HC (T/L) Hb (g/l)
23/8/18 10.75 7.64/2.2 514 5.72 149
25/8/18 4.6 2.39/1.69 434 4.89 130
6/9/18 4.26 - 242 - 116
1/10/18 45 1.73/1.57 459 4,28 110
Sinh héa mdu - déng madu
Noay Plro(tc_:;/jll)Alb ol ol mmol/ c:azlll:nclT PT (%)
23/8/18 30/18.4 1.9/3.2 3.0 1.88 0.8/12.6 6.3
25/8/18 32/20.8 - 3.5 1.8 1/0.191 79.8
26/8/18 28/19.5 1.1/1.6 3.1 1.26 1.5/0.137 -
31/8/18 27.4/18.7 - - 1.6 - 74
6/9/18 39.7/30.3 - 4.9 1.28 - -
1/10/18 39/22 1.3/3.2 3.6 1.25 0.3/- 173.2
5/10/18 46/32.7 - 3.9 2.35 1.2/-
Chuc nang gan than binh thudng
Nuéc tiéu
Ngay Protein niéu Creatininniéu T4 bao niéu
(g/l) pumol/l
26/8 0,19 1560 Amtinh
27/8 0,27 1526 Amtinh
31/8 0,11 1110 Amtinh

- Xét nghiém phan: a antitrypsin = 22,5

- Noi soi da day - ta trang: viém niém mac da
day/ TD gian mach bach huyét bam sinh. GPB:
Gian bach mach huyét bam sinh.

- Siéu am 6 bung binh thuéng.

2.2. Chan doan xac dinh: Gian mach bach
huyét bam sinh.

2.3. Diéu tri: Diing sita me, an siia pregestmil,
diéu tri triéu ching.

Triéu chiing Iam sang clia bénh nhan cai thién,

albumin va protid mau tang. Tuy nhién khi bénh

nhan dugc diéu tri ngoai tri bénh nhan khéng
dugc thuc hién ché d6 an sita MCT hoan toan, do
do tré vao vién lan 2 (1/10) vi triéu ching phu,
tiéu chay, albumin mau gidm.

3.BAN LUAN

Nam 1961, Waldmann lan dau tién miéu ta
18 trudng hgp 6 triéu chiing phu lién quan dén
gidam protein mau, gidm albumin mau va gidm
cac glonulin mién dich khéng rdé can nguyén [5].
Waldman da tién hanh nghién ctu dinh lugng

albumin huyét thanh cé gan déng vi phéng xa
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1131va dinh luong 1131- Albumin trong phan cac
ngay sau d6, 6ng nhan thay rang c6 su gia tang
bai tiét 1131-Albumin qua phan. Waldmann ciing
ti€n hanh sinh thiét va lam giai phau bénh, chira
muic d6 ctia gian hé thong bach huyét & 16p niém
mach va dudi niém mac rudt, tac gia st dung
thuat ng{r“Gian bach mach rudt” dé miéu ta tinh
trang cac ca bénh nay.

Ty 1& mac bénh gian bach mach ruét tién phat
chua dugc thong ké cu thé, 1am sang PIL c6 thé tur
muic khéng cé triéu ching dén muic cé biéu hién
dién hinh, bénh ly nay dugc chan doan chii yéu &
tré em (thudng trudc 3 tudi) va nhitng ngudi tré
tudi nhung ciing c6 thé dugc chan doan muédn
hon [1]. Trong ca bénh ctia ching t6i bénh nhéan
dugc chan doan ldc 5 thang tudi, cdon ca bénh cta
Dang Thay Ha bénh nhan dugc chan doan luc 2
thang tudi [2]. Tuy nhién bénh c6 thé gap & Ita
tudi I6n hon, vi du trong béao cao 4 ca bénh cta
tac giad N Suresh va cong su thi ca nhé tudi nhat
dugc chan doan lic 36 ngay tudi va ca I6n nhat la
lic 9 tudi [3].

Hién tai, vdn chua tim dugc nguyén nhan
gay bénh PIL, tuy mét sé it bao cao bénh ly nay
c6 lién quan dén yéu té gia dinh [1], [4]. Trong
ca bénh cuta chung t6i cling nhu Pang Thuy Ha
déu khéng ghi nhan dugc tién s gia dinh bat
thuéng. Pa c6 y kién cho rdng cac é6ng bach
huyét néi tang giam san da lam can tr& su luu
thong dich bach huyét, do d6 lam tang ap luc
bach huyét & ruét va lam gian cac mach bach
huyét & thanh ruét non; gian bach mach ruét
lam dich duéng chap tran vao long ruét, dan
dén gidm albumin va té bao lympho trong mau.
Ngoai da, triglyceride chudi dai dugc hap thu tu
thuc an kich thich luu lugng bach huyét va diéu
nay c6 thé lam tang thém su rod ri ngugc cla
bach huyét vao long ruét [5].

Phu la triéu chiing hay gap & bénh nhan PIL.
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Trong ca bénh ctia chiing t6i bénh nhan ciling
biéu hién phu 2 chi duégi va phu né mi mét, triéu
ching phu nay ciing dugc ghi nhan trong ca
bénh 2 thang tudi cta tac giad Dang Thiy Ha tai
Bénh vién Nhi Trung uong, trong bao cdo 4 ca
bénh PIL ctia Nsuresh va cong su. Phu trong PIL la
phu ngoai bién (95% ca bénh) véi nhiéu muc d9,
thuéng déi xiing hai bén, muic dé tu trung binh
(phu hai chi duéi) dén nang, bao géom phumat va
b6 phan sinh duc ngoai, la triéu chiing lam sang
chinh. Phé bién nhat la tran dich muc d6 trung
binh (tran dich mang phdi, mang ngoai tim, tran
dich dudng chap & bung), hiém khi gap phu toan
than. Phu mém an 16m do ap luc keo trong mau
thap do gidm albumin mau dan dén dich tirtrong
I6ng mach thoat ra khodng gian mach. PIL c¢6 thé
duogc nghi ng& ngay luc sinh hoac trong thai ky
bao thai qua siéu am thai, c6 thé phat hién cé
truéng bao thai va phu déi xing hai chi duéi [1].
Bénh nhan c6 thé cé cac triéu ching nhu mét
moi, dau bung, chong mat, non va sut can, khong
c6 kha nang tang can tré lai va cham tang truéng.
Ngoai ra, héi chiing kém hap thu c6 thé gay ra
thiéu cac vitamin tan trong dau va chat béo va
gidm calci mau c6 thé dan dén co giat [1]. Cac ca
bénh ctia ching t6i va cia Pang Thiy Ha déu c6
giam néng d6 calci ion trong mau nhung khéng
6 biéu hién co giat trén 1am sang. Gidm m& mau
(cholesterol, triglycerid) dugc ghi nhan trong ca
bénh 2 thang tudi cia Dang Thuay Ha, con trong
ca bénh cta chung téi cac chi sé nay & trong giéi
han binh thuong.

Triéu chung tiéu chdy thuong gap & muc do
trung binh hoac khong lién tuc la triéu ching
tiéu hoéa chinh. Trong ca bénh clia chiing t6i day
Ia ly do khién bénh nhan nhap vién va biéu hién
nay cling dugc ghi nhan trong thong cao ca bénh
tai Bénh vién Nhi Trung uong va 4 ca bénh cta
tac gia NSuresh va cong su [2], [3]. Bénh nhan bi
gian bach mach cé bat thudng vé mién dich bao
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gom ca té bao dong lympho T va dong lympho
B, dan dén giam cac globulin mién dich (IgG, IgA
va IgM) va kha nang dap ting mién dich dich thé
nghéo nan. Thiéu hut té€ bao T dugc dac trung
bé&i giam bach cau lympho, kéo dai thoi gian thai
ghép da va giam kha nang dap ung tang sinh
té bao déi véi cac kich thich da dang (Anti CD3,
anti-CD28). Hon nita, bénh nhan bi gian bach
mach giam ndng trong mau ngoai vi cac té bao
CD4+ T, dac biét té bao nhé. Mac du bénh nhan
PIL bi gidm céc globulin mién dich tir mic d6 viia
dén ndng va gidm bach cau lympho & mau ngoai
nhung nguy co nhiém trung cta bénh nhan nay
khong cao hon so véi cac bénh nhan khéng bi PIL
[1], [6]. Trong ca bénh dugc thong cao tai Bénh
vién Nhi Trung uong c¢6 tinh trang nhiém trung
tang cao va cac chi sé xét nghiém cho thay giam
cac té bao mau (lympho bao mau), sé luong té
bao CD 4, thiéu mau, giam globulin; tré bi nhiém
trung dich 6 bung va cdy dich mang bung la phé
cau [2]. Trong ca bénh béo cdo cla ching téi
bénh nhan ciing ¢6 biéu hién tinh trang nhiém
trung vai chi sé procalcitonin tang cao, tuy nhién
cac két qua nudi cdy am tinh & cdc mau bénh
pham. Do diéu kién tai Bénh vién NhiThanh Héa,
chung t6i khéong dinh lugng dugc cac globulin
mién dich, tuy nhién khéng ghi nhan thiy giam
s6 luong cac té bao mau (bach cau, héng cau va
tiéu cau).

Chan doan PIL thudng khé khan vi biéu hién
lam sang khong dac hiéu, thuong phai dua vao
cac xét nghiém huyét thanh, ndi soi dé sinh thiét
rudt va dac biét két qua giai phau bénh cho thay
mét cach dac trung nhitng mach bach huyét vé
mao mach bi gidn &16p dudi niém mac. Gian mach
bach huyét c6 thé tién phat hoac thi phat, vi vay
chan doan gian mach bach huyét tién phat phai
loai trirtrudc tién gian mach bach huyét tién phat.
Cac xét nghiém loai trir mat protein qua duéng

ti€u va yéu t6 dang thap, nhiém ky sinh tring
¢6 thé dugc st dung dé loai trir gian mach bach
huyét thi phat. Trong ca bénh ctia ching téi, khi
bénh nhan c¢é biéu hién phu, albumin va protid
mau giam, nhiém trung tang, vi vdy nguyén nhan
do nhiém trung dugc dat ra trudc tién. Bénh nhan
dugc diéu tri dugc truyén albumin, diéu chinh réi
loan d6ng mau va khang sinh. Tuy nhién, khi cac
chi s6 nhiém trung gidm nhung chi s6 albumin
va protid mau khong cai thién, cac xét nghiém
dé xac dinh protein mat qua duéng niéu dugc
chi dinh. Khi loai trir protein mat qua dudng tiéu,
cuéi cuing chiing toéi chac chan protein bi mat do
duong ruét. Do dé chiing téi chi dinh tiép tuc cac
xét nghiém chan doan xac dinh nhu néi soi rudt
va sinh thiét. Ca bénh ctia ching t6i dugc thuc
hién tai Bénh vién Nhi Trung uong véi hinh anh
ndi soi dugc nghi dén PIL va két qua gidi phau
bénh da khang dinh chan doan.

Néi soi da day - td trang va gidi phdu bénh

Noi soi da day - ta trang c6 thé thay ré hinh
anh niém mac ta trang phu né véi cdc nhung mao
mau trdng hodc mau vang va cang to tuong tng
véGi nhitng ché bach mach bi gian & trong niém
mac ta trang (Hinh 1). Mat do ctia gian bach mach
rat da dang va kich thuéc cia ching ciing dao
déng ti vai mm dén vai cm [1]. Mé bénh hoc
manh sinh thiét cda ta trang va doan dau héng
trang dé khang dinh su c6 mat cta dich duéng
chap va muc dé gian bach mach & I6p niém mac
(trnhe dén nang) va I6p dudi niém mach (va cling
6 thé c6 trong 16p thanh mac), day chinh Ia tiéu
chuan chinh dé khang dinh chan doan. Cac mach
bach huyét & ruét c6 thé bi gian nhiéu & ta trang
hodc c6 thé chi @ mét vai ché. Nhitng bat thudng
& rudt c6 thé bi nhe; niém mac rudt non co thé
xuat hién phu nhung khéng min [1]. Cac truéng
hgp tén thuong khu tri hodc khéng lién tuc, c6
thé khéng tim dugc bat thuéng bang phucng
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phap néi soi da day - ta trang thong thudng, khi c6 can st dung vién néi soi video, day la phuong tién

hiru ich gitup phat hién tinh trang gian hé théng bach mach va chi ré dugc vi tri ciia ching. Vién néi soi

video ciing c6 thé danh gia dugc pham vi gian bach mach ruét & tré em [1].

Hinh 1. Hinh anh néi soi da day - ta trang va sinh thiét ta trang trong bénh PIL

Xét nghiém sinh héa: Cac bat thuéng sinh héa
goi y PIL nhu la protein mau thap, gidm albumin
mau ma khong phai nguyén nhan do giam dua
vao, réi loan téng hgp & gan va khéng mat qua
than, gidam gamaglobulin mién dich (IgG, IgA
va IgM huyét thanh giam) hoac gidam bach cau
lympho mau ngoai vi. Bénh ly bai tiét ctia hé tiéu
héa dugc khéng dinh bang ting cao néng do
alpha 1- Antitrypsin do mat protein qua ruét. Cac
test danh gia réiloan hap thu nhu la test D-xylose
binh thuong trong PIL [1].

Siéu am: Cac dau hiéu gian tiép c6 thé goi y
PIL & tré em va ngudi I&n. Siéu am c6 thé thay su
gian clia cac quai ruét, thanh ruét day toan bo va
lan tda, c6 thé c6 dau hiéu cé trudng trong mét
vai truong hgp [1], tuong tu nhu trong cac ca
bénh cta tac gia Dang Thuy Ha [2]. Trong ca bénh
cla chiing t6i siéu am & bung khéng phat hién
dugc bat thudng ciing nhu cac dau hiéu gian tiép
néu trén.

Chup cdt I6p vi tinh (CT) c6 thuéc cdn quang: c6
thé thay thanh ruét non day lan tda, c6 cac nét
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va phu né, 1a cac dau hiéu thudng gap cda gian
mach bach huyét trong nhung mao, cung véi
muc dé gian cua rudt non, trong mét sé it trudng
hop cé dau hiéu Halo do sung va phu né. CT bung
¢6 thé gitp xac dinh duoc vi tri gian bach mach &
ruét [1].

Lymphoscintigraphy: la mét cong cu hiéu qua
dé xac dinh su bat thudng cta hé théng bach
huyét chi trén hoic chi dugi va ciing khéng dinh
tinh trang phu bach mach, khi cac chan doan
hinh anh chi bat thuéng [1].

Chup nhdp nhdy dé véi chat déng vi phéng xa
99m Tc-HSA c6 thé chi ra rang chat gan c6 mat &
trong ruét, chi ra rang protein da bi ri vao trong
thanh ruét. Chup nhap nhay c6 thé dugc yéu cau
ti€n hanh trong 24 gid dé phat hién tinh trang
mat protein qua rudt, c6 Ié bdi vi mat protein qua
rudt dién ra khéng lién tuc. Chup nhap nhap véi
chat déng vi phéng xa 99m Tc-HAS ¢6 dé nhay
cao va c6 thé xac dinh dugc vi tri cia mat protein

qua rudt (rudét non va/hoac ruét gia, da day) [1].
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4.PIEUTRI

Nhirng BN bi mat protein tai dién qua ruét cé
thé ngan nglra bang cach nudi dudng tinh mach
hoan toan va s dung triglycerids chudi trung
binh trong ché dd an. Mét ché dd an it chat béo
V@i su b sung triglycerid chudi trung la nén tang
chinh trong diéu tri PIL. Ché d6 an it chat béo lam
giam luu luong bach huyét do dé cai thién dang
ké lam gidm bai tiét mé& trong phan, gidm mat
protein va té bao lympho T qua ruét, tdng ndng
dd albumin huyét thanh. Ngué&i ta cing thay
rang su thay thé triglyceride chuéi trung (MCT)
chotriglycerid chuéi dai trong ché dé an ciing cé
hiéu qua vi MCT dugc hdp thu truc ti€p vao hé
théng tuan hoan tinh mach clia va nhu thé cung
cap chat béo cho co thé ma khéng lam tang ap
Iuu lugng trong hé théng bach huyét. Sau mét vai
tuan, cac triéu chiing lam sang va cac bat thuéng
vé sinh héa, huyét hoc, globulin mién dich méi
tré vé dugc binh thudng. Trong mét s trudng
hgp nuodi duéng tinh mach hoan toan dugc dua
ra[1][7].

Trong ca bénh ctia ching t6i, BN sau khi dugc
chan doan “Theo déi PIL” thi ché d6 an sita MCT
(pregestimil) két hop nudi dudng tinh mach méot
phan dugc thuc hién cung véi diéu tri hé trg
truyén albumin, khang sinh van dugc tiép tuc.
Sau 14 ngay cac chi sé albumin va protein mau
dugc nang lén cung vaGi d6 cac biéu hién lam sang
duogc cai thién. BN dugc tu van duy tri ché dé an
stta MCT. Tuy nhién ngay 1/10/2018, BN nhap
vién lan 2 vi phu va tiéu chay, protein va albumin
mau giam. Khi khai thac bénh sit chting t6i nhan
thay gia dinh khéng tuan thu phac d6 dung sira
MCT ma thay vao d6 van cho tré bu me va an
chao. & BN PIL viéc kiém soat ché d6 an phai duoc
thuc hién thuong xuyén va lau dai, béi vi cac triéu
chiing 1am sang va sinh héa sé xuat hién tré lai
sau khi khéng thuc hién ché dé an it chat béo [1].

Trong mot s6 nghién ciiu, cac diéu tri khac cé
thé dugc ap dung dé diéu tri PIL. Ching c6 thé
duoc st dung sau hoac két hgp véi ché dé an it
chat béo véi triglycerid chubi trung. Két qua cta
cac bién phap rat thay déi va chua c6 cac nghién
ctu danh gia sau hon.

Octreotide: Nam 1998, Ballinger and Farthing
da bao cao hiéu qua cla octreotide & mot bénh
nhan bi PIL [5]. Pén nay, c6 vai cdng bé cho thay
vai tro ctia octreotide trong diéu tri PIL. Octreotide
(150-200 microgam, 2 lan/ngay hoac truyén tinh
mach lién tuc) lam cai thién cac triéu ching lam
sang, sinh héa (ha albumin) va mé bénh hoc. Co
ché tac dung cuda cac chat tuong tu somatostatin
& 6ng tiéu héa van con chua ré rang. Ngudi ta da
chi ra rang octreotide c6 tac dung co mach néi
tang trong thai gian ngan & ngudi tinh nguyén
khée manh va trén nhiing bénh nhan xao gan, va
han ché su hap thu triglycerides. Hon thé niia,
somatostatin con lam han ché luu lugng bach
huyét trong 6ng nguc & ché. Octreotide c6 thé
hiéu qua hon trong diéu tri PIL khi két véi ché dé
an it chat béo [8]. Trong ca bénh 2 thang tuéi tai
BV nhi TU, khi BN dugc diéu tri nuéi duéng tinh
mach mét phan va két hop véi triglycerid chudi
trung binh trong cac bién phap diéu tri hé tro
khac thi tinh trang gidm protein va calci huyét
khéng cai thién dang ké, nén BN dugc phdi hop
dung Octreotid va sau 2 tuan cac chi s6 trén dugc
cai thién [2]. Trong nghién cttu ctia ching t6i BN
cling dap dng khi diéu tri phéi hop Octreotid
cling véi ché do an va diéu tri ho trg khac.

Antiplasmin: M6t sé it tac gid da bao cao
nhitng bénh nhan PIL ¢é dap ng véi diéu tri
tranexamic acid, nhung nhiing dap (ng nay rat
da dang va chi lam bénh thuyén gidm mét phan.
Diéu tri bang antiplasmin, ty 1& phan tram bach
cau lympho T thap c6 thé tr& vé binh thudng
cling véi su tang ndng dd cha cac globulin mién
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dich. Thém vao d6, liéu phap nay cé két qua lam
bi€n mat cac tén thuong & ta trang [9].

Phau thuat: Cat bé rudt non cé hiéu qua trong
mot s6 it trudng hop PIL ma tén thuong khu trd
(vidu & ta trang) [10].

5.KET LUAN

Ca bénh “Gian mach bach huyét tién phat”
dugc bao cao cé biéu hién 1am sang phu hgp véi
tinh trang phu va tiéu chdy lién quan dén tinh
trang mat protein qua ruét:

- Bénh nhan dugc chan doan xac dinh dua vao
ndi soi 6ng tiéu hoa va sinh thiét ruét.

- Ca bénh dap (ing véi diéu tri ché d6 an dac
biét bao gém it chat béo va MCT, truyén albumin
vao ctreotid.

- PIL 1a mét r6i loan man tinh yéu cau phai
kiém soat lau dai bang ché d6 an it chat béo
véi triglycerides chubdi trung va theo déi cac
bién chiing.
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