TAP CHIi NGHIEN ClPU Y HOC

KINH NGHIEM TRONG CHAN DOAN VA DIEU TRI BENH LI
GIAN MACH BACH HUYET RUOT TIEN PHAT
TAI BENH VIEN NHI DONG 2

Nguyén Thi Thu Hau™’, Nguyén Thi Tuyét Dung,
Nguyén Hoang Thanh Uyén, Mai Quang Huynh Mai

Bénh vién Nhi dong 2

Gian mach bach huyét rudt Ia mét bénh ly hiém gdp nhung 13 bét thuong chinh cta hé bach huyét gy
ra héi chirng ruét mat dam. Chung téi trinh bay 6 truong hop duwoc chén doan xac dinh bénh gidn mach
bach huyét rudt tién phat bang phuong phap néi soi tiéu hod, sinh thiét rudt, va dap tng tét véi diéu
tri thir. Biéu hién l1am sang bét déu & tudi nhii nhi, cac tré dén bénh vién vi triéu chimg tiéu chdy va phu
toan than, albumin mau gidm thap. Ching téi tién hanh tiép cén tirng buéc tir triéu ching tiéu chdy kéo
dai c6 albumin méu gidm thdp dé tim ra chan doan xac dinh. Sau khi c6 chadn doan, bénh nhén duoc
diéu tri bang bién phap diéu chinh ché dé &n loai bé LCT, bé sung MCT va cé thé ding sandostatin véi
liéu dao déng tir 4 - 15 ug/kg/ngay. Cé 6 truong hop déu cai thién vé mat Iam sang: hét tiéu chay, hét

phu, albumin mau téng Ién va gitk dwoc én dinh. C6 4/6 trong hop kém véi biéu hién dj ting dam sika bo.

T khéa: bénh ruét mat dam, gian mach bach huyét ruét tién phat.

I. DAT VAN BE

Nguyén nhan gay nén tinh trang giam
albumin mau kéo dai & tré em do that thoat
protein qua duwdng tiéu hoa hay con goi hdi
chirng ruét mat dam it phé bién hon cac
nguyén nhan khac va chan doan xac dinh cho
nhém bénh nay kha khé khan. Héi chirng ruét
mat dam cé thé do 3 nhédm nguyén nhan gay
ra: nhém bénh ly c6 gay tén thwong &n mon
trén niém mac duwong tiéu hoa, nhdm bénh
ly khdng gay tén thwong &n mon trén niém
mac dwong tiéu hod, va nhém bénh ly gay tac
nghén hé mach bach huyét ruét."? Gian mach
bach huyét rudt tién phat (primary intestinal
lymphangiectasia - PIL) 1a mé6t bénh ly hiém
gdp thuéc nhom thr ba, véi tan suat chuwa
duwoc thdng ké trong y van. Cho dén nay, chi
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cé khoang 200 ca lam sang dwgc bao cao
trén toan thé gi¢i. Bénh con dwoc goi la bénh
Waldmann, do Waldmann va cdng s moé ta
l&n dau tién nam 1961 vé 18 ca bénh cé biéu
hién giam albumin mau kém theo giam cac
gamma globulin va c6 hinh anh gian cac mach
bach huyét rudt & I&p niém mac va dudi niém
mac qua ndi soi tiéu hoa.®* Tiéu chuén vang
dé chan doan xac dinh bénh gian mach bach
huyét ruét tién phat 1a nhin thay hinh anh cac
mach bach huyét rudt non gién & vi tri niém
mac quan sat dwoc khi ndi soi tiéu hoa va & vi
tri dwdi ni@m mac khi quan sat mau ruét non
dwoc sinh thiét. Didu tri bdng cach thay dbi
ché do an 1a liéu phap hiéu qua nhét va dwoc
chi dinh rong rai, kém theo mét sb hwéng dan
vé dung sandostatin.67 Vi PIL la bénh hiém
nén cé rat it hwéng dan dé chan doan, diéu
tri va rat it nghién cu theo déi hiéu qua diéu
tri, tinh trang dinh dwéng va danh gia két qua
lau dai cho bénh nhan. Chuing téi d& hdi ctru
tAt ca bénh nhan noi tru tai Bénh vién Nhi
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DPdng 2 trong vong 7 nadm tlr 01/01/2015 dén
31/3/2021 va tim dwoc 6 trwdng hop c6 chan
doan xac dinh PIL.

Qua 6 ca bénh nay, chung t6i trinh bay hiéu
qua rd rét cla bién phap thay déi ché do an
va dung sandostatin déi v&i bénh nhan, déng
thdi cung cap nhing béng chirng va théng tin
hiru ich cho viéc tiép can chan doan, diéu tri
PIL & tré em. Bénh li nay hay bi bo sét trén
lam sang trong khi két qua diéu tri kha tét néu
duoc chan doan sém va diéu tri phu hop. Day
la nhirng kinh nghiém thuc té c6 duwoc trong
thwe hanh 1am sang tai Bénh vién Nhi déng 2.

Tiéu chuan chan doan bénh

Tiéu chuan vang: hinh anh dan mach bach
huyét rudt & 16p dwdi niém cla rudt non/ giai
phau bénh.

Tiéu chuén c6 thé: hinh anh dwéng trap trao
ra tr niém mac tiéu héa hodc gidm albumin
mau dap tng tét véi ché dé an han ché chét
béo chubi dai.

Il. GI&'I THIEU CA BENH

C6 6 bénh nhan dwgc chan doan PIL ti
1/1/2015 dén 31/3/2021.

Trwong hop 1: Ha Héng A, ni, sinh
31/10/2013, 18 thang tudi.

Nhap vién: 4/5/2015 tai khoa Than noi tiét
do phu, tiéu chady kéo dai. Theo ddi hdi chirng
than hw.

Tién can san khoa binh thwong. Ong noi
nudi t» 2 thang tudi: sira Dielac, pha loang,
khoang 300 - 500ml/ngay, an dam tw 4 thang
tudi, chao éng nodi ndu, &n khéng ngon, hay
bi ti€u chdy. Phu chan trai tir 1-2 thang tudi,
khong diéu tri, Iuc bi luc tw hét, hay tiéu chay.
Xét nghiém: albumin mau 144/, thiéu mau, Kali
mau 2,8 mEq/L, Natri mau 125 mEqg/L, chic
nang gan, than, nwéc tidu, cbng thirc mau binh
thwong, siéu am tim binh thwong. Loai trie phu
than, tim. Chuyén tiéu hoa.

Puoc kham dinh dwéng va diéu tri suy dinh
dwéng phu 1 tuan. Tinh trang gidm albumin va
tiéu chay, phu khéng gidm du truyén albumin
2 dot. Albumin gidm sau 2-3 ngay truyén. Nghi
ng® lymphangiectasia, chuyén ché do an giam
béo chubi dai (LCT), chao tdng dam. Sau 2
ngay bédt phu, phan sét lai, albumin khéng
giam thém (15g/1).

Noi soi tiéu hoa trén va sinh thiét ruot vao N11
sau nhap vién. K&t qua: hinh anh dac trung PIL.

Diéu tri v&i ché do an ngwng LCT tuyét déi,
tdng dam (chao tdng dam, sira tach béo), bd
sung acid béo thiét yéu qua tinh mach (truyén
2g/kg/lan, tudn 1 1an). Hét phu, tdng can, an tbt,
cau tét. Xuat vién sau 30 ngay diéu tri. Truyén
lipid tai dia phwong. Tai kham phat trién rat tét,
tang 1kg va 3 cm/ 1 thang sau do.

Hinh 1a. Dich trdng va phu né ta trang doan
D2/noi soi da day ta trang
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Hinh 1b. Mach bach huyét dan réng, nghi
lymphangiectasia/GPB

Trwong hop 2: Bénh nhan niv, 4 thang tudi,
nhap vién thang 2/2017 vi tiéu chay kéo dai da
15 ngay, phan vang Iédng khong dam mau kém
theo sét, phu N10. Bé c6 tién ca&n san khoa binh
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thwdng, can nang luc sinh 3150 gam, bu sira
me hoan toan lvgng kha theo nhu cau. Phat
trién thé chéat binh thwong.

Xét nghiém: protein mau 33 g/L, albumin
mau 13 g/L, cholesterol 0,72 g/L, triglycerid
0,99 g/L, Kali mau 1,8 mEq/L, Natri mau 122
mEg/L, ch&¥c nang gan than va cac XN khac
trong gi¢i han binh thuwdng. Soi phan cé bach
cau (+), hat m& (+), nAm men (+). Dam niéu 24
gi®& am tinh, bénh nhan dworc loai trir phu do héi
chirng than hw, do tim (két qua binh thwdng).

Véi chan doan Viém rudt - gidm albumin
mau, diéu tri khang sinh tinh mach, truyén
albumin, diéu chinh rdi loan dién giai. Sau 28
ngay diéu tri, bé van con tiéu 16ng phan bot.
Siéu am c6 hdéng trang niém mac viém phu né
doan dai. Hoi chan nghi ngd lymphangiectasia
va ndi soi.
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Hinh 2. Niém mac ruét non c6 cac mach
lympho gian rong day I&p niém mac bé
mét Ién phia trén. Mé dém xam nhap té bao
viém don nhan du loai. (GPB)
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"

Bénh nhan dwgc chan doan PIL, dwoc diéu
tri bang sandostatin va dung sira thdy phan
hoan toan thanh phan c6 MCT cao. Sau 7 ngay
diéu tri sandostatin va thay dbi ché do &n, bé
dwoc xuat vién trong tinh trang tiéu phan sét
vang 1 - 2 lan/ngay, tang can, albumin mau khi
xuét vién 31 g/L.Tai kham bé 6n.

Trwong hop 3:

Bénh nhan ni, 31 thang tudi, nhap vién

6/2017 do phu toan than, tiéu it, tiéu chay 2
tuan, suy dinh dwdng thap coi tién trién nang.
CC/T <-3SD.

Tién can san khoa binh thwong, bu me va
stra cong thirc, &n chao ndu du dam, c6 chan
doan suy dinh dwéng phu Itc 14 thang tudi tai
Bénh vién Nhi ddng 1, thuwdng xuyén tiéu chay,
tién can suyén.

Xét nghiém khi nhdp vién: dam 32g/l,
albumin 18g/l, Na 135 mEq/l, K 2,7 mEq/l, thiéu
mau, mau an/phan +. Bénh nhan dwoc bu dich,
dién giai, truyén albumin, ché d6 &n bdi dwéng.
Nghi ng& di (rng stra bod chuyén sira thiy phan
tich cwe. Dién tién: albumin mau gidm lién tuc
du truyén 6 dot va van tiéu léng. Nghi ng®
lymphangiectasia, ndi soi da day ta trang va
sinh thiét ruét n21.

Diéu tri thr v&i ché dd an han ché téi da
LCT, tdng dam (sira tach béo, chdo/com it béo,
tang dam), sau 3 ngay hét tiéu chay, gitv duwoc
albumin, xuat vién N28.

Tai kham: khéng phu, cau binh thwong,
nhwng van suy dinh dwéng, thap coi, suyén.
Thtr IgE d&c hiéu sra bd ++. Chan doan: PIL
+ di wng sra bd. BN khéng ubng sira thiy
phan tich cuwc. Xay dwng ché dd &n han ché
LCT, ngwng protein si*a bo, bd sung canxi va vi
chét. Gidm suyén, tang trwdng tét, con suy dinh
dwdng chiéu cao mtrc do trung binh.

Trwong hop 4:

Bénh nhan nir 8,5 thang tudi, nhap vién
thang 3/2019 vi tiéu chay kéo dai 3 tuan va phu
chi, tran dich mang phdi va mang bung. Tién can
san khoa binh thwéng, nuéi dwdng binh thwong.

Thé chét binh thuwdng theo tudi.

Cac xét nghiém sinh héa va huyét hoc
twong déi binh thwdng, trir protein mau 27 g/L,
albumin mau 10 g/L, Kali mau 2,6 mEq/L, Natri
mau 125 mEqg/L.

Chan doan: Viém rudt - tran dich da mang
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- ha albumin mau chwa ré nguyén nhan, dwoc
diéu tri khang sinh, truyén albumin, hé tro hd
hap. Sau 2 tudn diéu tri, bé hét sét, con tiéu
ldng nhiéu, bung bang céng, th® am ach va
viéc truyén albumin bd sung nhiéu 1an khong
hiéu qua (albumin mau dao déng 10 -15g/L).
Sau khi loai cac nguyén nhan gay phu khac,
nghi PIL, ching t6i tién hanh noi soi dwdng tiéu
hoa. Két qua noi soi dwong tiéu hoa va GPB
xac dinh chan doan PIL. Vé&i sandostatin 4 ug/
kg/ngay va diéu chinh ché dd an: chao khéng
béo (khéng LCT) + siva tach béo, truyén lipid
tinh mach. Sau 15 ngay diéu tri, bé tiéu phan sét
2 lan/ngay, albumin méau cai thién. Sandostatin
gidm liéu dan t&i 2 ug/kg/ngay. Sau 28 ngay diéu
tri, bé xu4t vién trong tinh trang khée manh, tang
can va tiéu phan vang déng khuén 1 — 2 1an/
ngéy Uéng dau ca 1ml x5 thay lipid tinh mach.
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Hinh 3. Nhugm HE dé phéng dgl x 100.
Nhiéu mach lym pho gian rong dwéi 16p
niém mac ta trang dang Lymphangiectasia

Trwong hop 5:

Bénh nhan ni¥, 5 thang tudi, nhap vién vao
thang 11/2020 vi tiéu chay khéng nhdy mau 3
ngay kém sét. Tiéu can san khoa binh thwéng,
bl sira me va sira cong thirc kha theo nhu cau,
can nang luc sinh 2900 gam. Sau 4 ngay diéu
tri tiéu chay, xuat hién phu chi kém albumin mau
thap 12g/l, CRP 0,8 mg/L, gidm lympho trong
mau, IgG giam 1,3 g/L, Kali mau 2,7 mEq/L,
Natri mau 129 mEg/L, ch*c nang gan than
trong gi¢i han binh thwdng. Soi phan am tinh.

TAP CHi NGHIEN CU’U Y HOC

Dam niéu 24 gi& am tinh. BN dwoc loai trir chan
doan phu do hdi chirng than hw, tim mach. BN
dwoc truyén albumin 7 1an véi liéu 1g/kg (trong
21 ngay) két hop dinh duéng tinh mach va dinh
dwdng qua dwdng rudt nhwng albumin mau
khoéng cai thién, tinh trang tiéu 16ng kéo dai. Hoi
chan nghi ngd lymphangiectasia.

Noi soi tiéu hoa: qua ndi soi nhin thay tw t&
trang D2 niém mac viém phu né, cé nhidu dém
trdng, két qua GPB cho th4y mach lympho
tdng sinh trong m4u md niém mac, xadm nhap
té bao viem.

Chung téi dung sandostatin 15 pg/kg/ngay
va diéu chinh ché dé an cho bé: sira tach béo
6,5% + 5% maltose +1%MCT. Sau 1 tuan, hét
tiéu chay, hét phu, albumin 6n dinh, nhwng kho
khé va ndi mé day. Thi IgE d&c hiéu sira bo
+++. Chan doan: PIL + di trng stva bo, chuyén
sira pregestimil 6,5% +2% BCAA + 5% Maltose
+ 1% MCT, chéo thit khong béo tuyét déi, truyén
lipid 2-3g/kg/lan/tun, bd sung vitamin A-D-E-K,
canxi va sat. Sau 3 ngay ap dung hwdng diéu tri
m&i, bé tiéu sét 2-3 l1an/ngay, albumin mau cai
thién dan. Ngwng truyén lipid, cho uéng dau ca
1ml x5, bénh nhan 6n. Xuét vién N52.

Hinh 4. Mach lympho ting sinh trong mau
mo niém mac, xam nhap té bao viém
Trwéng hop 6:

Bénh nhan ni¥, 8 thang tudi, nhap vién do
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phu toan than N10. Bénh nhan co tiéu long 1
thang, cham co dia tlr 1 thang tudi, CC/T <
-2SD, albumin mau 13g/l. Bé bu me, me co6
ubng stra, &n dam bot tlr 6 thang tudi (bot
s*a).BN dwoc loai trtr phu, gidam dam mau
do tim, than. Diéu tri th& theo hwéng mét
dam trong di &*ng sira bo. Bu me + me an
kiéng sira bo + chao thjt. Khdong cai thién,
ngwng s*a me, dung sira thly phan tich cwec.
Albumin mau van giam, truyén 6 1an trong 3
tudn. Cham giam it.

Bénh nhan nghi ng& PIL. Ni soi tiéu héa N23
binh thuweng, N26 GPB: dan mach bach huyét.
Coéng thirc mau: tang Eosinophil (26%), IgE dac
hiéu sira bd +++. Diéu tri corticoid + sia thly
phén tich cwc pregestimil 6,5% + 2% BCAA+
5 % maltose+ 1% MCT, udng diu ca 1ml x5.
Bénh nhan 6n, hét tiéu chay, hét phu, albumin
dn dinh, &n tt, hét cham, tang can va chiéu cao,
Eosinophil vé binh thworng. Xuét vien N56.

Il. BAN LUAN

Bénh gian mach bach huyét ruét tién phat

hay con goi la bénh Waldmann dwgc dac trweng
b&i sw tdc nghén va gian nd sau d6 cla cac
mach bach huyét trong I1&p dudi niém mac rudt
non. Cac mach bach huyét gian cé thé ro ri
dich bach huyét vao long ruét non va doi khi
vao khoang phuc mac va khoang mang phéi,
gay that thoat albumin.34 Bénh gidn mach bach
huyét ruét tién phat thwong dwoc chan doan
trwdre 3 tudi, hiém khi bénh cé biéu hién & tré
I&n va ngudi Ion. Biéu hién Iam sang chinh
bao gdm: pht mém &n 16m, tran dich da mang,
tieu chay, sut can, giam albumin mau nang va
kéo dai. Ngoaira cé thé bénh nhan con cé triéu
chirng: mét mai, sut can, dau bung, budn nén,
nén, thiéu mau thiéu sét, ha canxi mau gay
co giat, xuat huyét tieu hoa tai di tai lai. Biéu
hién can lam sang thwong gap cla bénh gian
mach bach huyét ruét tién phat bao gém: gidm
albumin mau, giam bach ciu lympho, gidm cac
globulin mién dich (gay nhiém tring th(r phat) va
tang d6 thanh thai a,-antitrypsin trong phan.2%4

Chung t6i tbng két cac d&c diém cutia 6 bénh
nhan dé dé so sanh trong bang sau:

Bang 1. Tém tat diac diém lam sang, CLS, chan doan, diéu tri cac ca bénh

BN 1 BN 2 BN 3 BN 4 BN 5 BN 6
(5/2015) (212017) (6/2017) (3/2019) (11/2020)  (12/2020)
Gidi tinh N N N N N N
Tubi nhap vién 18 thang 4 thang 31 thang 8,5 thang 5 thang 8 thang
Thép coi vira - néng - nhe nhe
TCKD TCKD
TCKD TCKD TCKD TCKD
Triéu chirng chinh Phu Phu, cham,
Phu Phu Phu Phu
Tran dich BM kho khe
S6é ngay nv 28 42 28 28 52 56
Albumin (g/l) 14-15 13 14-18 10 12 10-12
Natri 125 122 135 125 129 Binh thuwong
Kali 2,8 1,8 2,7 2,6 2,7 Binh thuwong
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BN 1 BN 2 BN 3 BN 4 BN 5 BN 6
(5/2015) (2/12017) (6/2017) (3/2019) (11/2020) (12/2020)
Xét nghiém béat . Dich 6 bung: Eosinophil
. . - - Mau an/phéan + o IgG 1,3 g/l
thwong khac dich tiét 26%, IgE +
Pli/ndi soi + + + + -
PIL/GPB + +, lympho + -, lympho + + +, lympho + +, don nhan +
DAu hiéu DUSB/ Suyén, cham Nglra da Cham
LS tang trwdng Kho khé Kho khé
Lympho/nm  Mau &n + IgE +++,  IgE +++, don
XN DUSB
ruét non Lympho/nm Lympho/nm nhan/nm
R ~ - Sira me, me
Diéu tri bi Giam LCT,van TC nhiém  Sira bo giam .
. SDD phu - an kiéng/
that bai co sira bo trung, DUSB LCT
preges
Preges 6,5%+
£ oan x R Preges 6,5%+
Ché d6 an thanh  Nguwng LCT 2%BCAA+ 3%
R N o Ngwng LCT  Ngung LCT 2%BCAA+ 3%
cong, dieu tri  Chao thit nac Preges 13,5% D MD+1%MCT
. . Nguwng sira bo (sira bo,chao) MD+1%MCT . .
phdi hop Tang dam . Chao thit nac
Chao thit nac )
Prednison
Lipid TM + + + + +
Lipid uéng - - + + +
Sandostatin - + + + -
R , , Lymphan- : . .
Chan doan Lymphangiec- Lymphangiec- iect-asi Lymphangi- Lymphangiec- Lymphangiec-
. iect-asia,
cudi cung tasia PIL tasia, DUSB g ec-tasia ta-sia, DUSB ta-sia, DUSB
DUSB
TCKD: tiéu chay kéo dai, DPM: da mang, PIL: lypmphangiectasia nguyén phat, DUSB:
Chir viét tdt  dj rng sira bod, SDD: suy dinh dw&ng, BCAA: branch chain aa, MD: maltose dextrin, MCT:

trong bang
sang, TM: tinh mach

medium chain triglyceride, XN: xét nghiém, NV: nhap vién, GPB: giai phdu bénh, LS: l1am

Bénh nhan cla chung toéi déu nhap vién voi
triéu chirng 1am sang giéng nhau: TCKD, phu
toan than, réi loan dién giai, gidm albumin mau
kéo dai xuét hién cung luc véi tieu chay hodc
theo sau d6 va kém dap &ng truyén albumin.
Chung téi tiép can ti triéu chirng TCKD kém
gidm albumin mau. Loai trtr» nguyén nhan gidm

albumin mau do dinh duwéng, méat albumin qua
than (protein trong TPTNT va dam niéu 24 gi¢
déu am tinh), tim mach (kham lam sang va
siéu am tim), cung va&i triéu chirng rd & dudng
tiéu hoa 1a co tiéu chady, chung téi tién hanh
tim nguyén nhan cho héi chirng ruét mat dam
bdng phwong phap néi soi dwong tiéu hoa.
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Hinh &nh ndi soi dac hiéu la cac sang thuwong
dang dém nhw phén trdng rai rac trén niém
mac tao hinh anh nhw tuyét roi, bén trong la
cac mach bach huyét gian né chra day dich
bach huyét trong sudt, niém mac ta trang viém
phi né, cé nhiéu nép gap. Can phai nhan
manh rang phai dwa dau soi dén doan cudi ta
trang va phan dau héng trang vi sang thuong
cta PIL chd yéu hién dién & cac vung nay. Tuy
nhién c6 mét lwu y can dat ra, néu két qua noi
soi tiéu hoa hay GPB binh thwdng cling khéng
thé loai trir PIL vi ¢ thé sang thwong khong
hién dién & nhirng ving nhin thay, khi d6 can
xem xét ndi soi vién nang néu khéng cé chéng
chi dinh, hodc cé thé diéu tri thtr v&i ché do an
gidm LCT dé gidm mét protein kém mét LCT
trong dich dwéng trdp vao long rudt néu co
dan mach bach huyét. 4/6 bénh nhan cé lam
sang hoac can lam sang goi y DUSB, va khi
diéu tri th&r v&i ché do an han ché LCT thi dap
&ng khong triét d& hodc con dau hiéu DUSB,
va dap (rng tét khi chuyén stra thiy phan tich
cwc hay ngwng han dam siva bd. Nhivng bénh
nhan nay trong mau sinh thiét ta trang cé tdm
nhuan té bao viém trong niém mac. Nhw vay,
DUSB la bénh li r4t hay di kém & bénh nhi c6
PIL. Nén chu vy loai trir DUSB néu diéu chinh
theo huwéng PIL don thudn cé két qua chua
tét. O day, véi Bn c6 DUSB di kém, ching t6i
dung pregestimil 13,5% la sira thuy phan tich
cwc véi MCT chiém 55% tdng chét béo, néu
albumin mau van giam, cé kha nang 45% LCT
van gay do dich dwdng trdp do sang thuong
nhiéu, ching t6i pha loang pregestimil con
6,5%, thém dam BCAA 2%, MD 5% va MCT
1% dé& du dinh dwdng va gidm LCT trong siva
xudng, dap trng ctia bénh nhan rat tét.

Thay dbi chat béo trong ché dd an la bién
phap diéu tri dau tay va dwoc khuyén céo
chung cho cac bénh ly gay ra hdi chirng rudt
mat dam vi co ché cla MCT 13 di thdng vao

tinh mach ctra ma khoéng thong qua hé bach
huyén cta ruét nhw LCT, nhd d6 lam gidm ap
lwc hé bach huyét va gidm that thoat dich bach
huyét vao long rudt. Tuy nhién, ché dé &n nay
phai 4p dung lau dai, cé khi nhiéu ndm lién tuc
néu sang thwong khéng khu tra va céu truc
dan mach mach huyét khéong phuc hédi vé binh
thwong.56 Nguy co thiéu cac acid béo thiét yéu
& bénh nhan cao do MCT khéng chira va khéng
cung cap dwoc omega 3 va 6. Do do, can nudi
tinh mach hé tro thém cac LCT dé cung cép du
nhu cau omega 3 va 6, phong tranh thiéu hut
acid béo thiét yéu, liéu lipid truyén tryc tiép qua
dwéng tinh mach, khéng qua hé bach huyét ruét
va phu thudc theo tudi clia bénh nhan. Vi tré
so sinh, 2-3g/kg/lan, truyén méi 1-2 ngay/lan.
V6i tré nhi nhi, liéu 2-3g/kg/lan, tuan 2 1an. Tré
Ién can 2-3g/kg/lan, tuan 1 lan. Khi xuét vién
cho vé dia phwong truyén dinh ky 7. Tuy nhién,
viéc thuc hién lau dai g&p nhiéu kho khan, nén
tr 2019, ching t6i cho bénh nhan ubng dau
ca 1ml x5 lan/ngay, dé cung cap omega 3,6 va
tranh dung nhiéu 1 1an dé khong théat thoat qua
do dwéng trép, két qua rat kha quan.

Ngoai gidm albumin BN c6 thé con gidm
céac protein khac nhw cac gamma globulin mién
dich (IgA, 1gG, IgM), ciing nhw gidm bach cau
lympho trong mau ngoai bién do sy bai xuét
nhiéu dich bach huyét vao khoang tht ba lam
that thoat bach ciu lympho. Trong ca sbé 5,
bénh nhan cé IgG gidm thap 1,3 g/L (gia tri binh
thwdng 2,5 — 16 g/L), c6 gidm bach cau lympho
theo tudi 0,36 K/uL (gia tri binh thuwéng theo tudi
4 — 13,5 K/uL).

Chung t6i nhan thdy 6 bénh nhan déu dap
&ng tét véi viéc thay dbi ché d6 &n giau dam
kém loai bd LCT, bd sung MCT va diéu tri
sandostatin trong giai doan tiéu chay lwu lvgng
cao. Ché do an cta bénh nhan ciing can giau
acid amin dé co thé tw tdng hop thanh albumin,
bu trlr phan bi mat. Chi can truyén albumin
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tinh mach khi c6é gidm albumin mau nang,
anh huéng dén huyét dong hoc, gidm chirc
nang than hay gay kém hap thu ndng tai ruét.
Thwong chi can truyén trong luc giai doan bénh
nhan nhap vién, lam cac xét nghiém chan doan
bénh, &n ubng kém hay c6 tén thwong gan. Luc
nay, mat albumin xay ra ti 1au, van tiép dién do
ché do an van nhiéu LCT.

IV. KET LUAN

PIL 1& mét bénh hiém g&p. Can dwoc chu
y tdm soat trén cac trwdng hop tiéu chay kéo
dai kém giam albumin mau chwa ré nguyén
nhan va khéng dap (rng truyén albumin. Mdc
dd biéu hién bénh rat da dang va dap ng voi
diéu tri cling rat khac biét tuy tirng trwdrng hop.
Diéu chinh ché d6 an giau dam, loai bd chat
béo LCT thay thé bing bd sung MCT Ia bién
phap dau tay va duwoc khuyén céo nhiéu nhét.
Ngtra thiéu acid béo thiét yéu bang lipid tinh
mach c6 thé thay bang uéng dau ca chia nhé
trong ngay. DUSB hay di kem PIL & tré em.
Viéc str dung sandostatin la c6 hiéu qua trong
PIL khi tiéu chay Iwu lwgng cao

KIEN NGHI

Can xay dwng cac hwéng dan chan doan
va diéu tri bénh li dan mach bach huyét ruét.
Can nghi dén chén doan nay & cac bénh nhi
c6 tiéu chady kéo dai kém gidm albumin mau
nang khé kiém soat. Nén tdm soat dj rng sira
bd & bénh nhi mac PIL.

TAP CHI NGHIEN ClPU Y HOC

LOI CAM ON

Xin cam on tap thé khoa Tiéu hoa, khoa
Dinh dwéng va khoa Giai phau bénh Ii bénh
viéen Nhi déng 2 da phdi hop trong chan doan,
diéu tri, theo ddi va thu thap théng tin lién quan
dén cac bénh nhan trong nghién ciru nay.
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Summary

DIAGNOSTIC AND THERAPEUTIC EXPERIENCES OF
PRIMARY INTESTINAL LYMPHANGIECTASIA
AT CHILDREN HOSPITAL 2

Intestinal lymphangiectasia is a rare but most popular abnormality of the lymphatic system causing
protein-losing gastroenteropathy. We present 6 specific clinical cases with a definitive diagnosis
of primary lymphangiectasia by gastrointestinal endoscopy, intestinal biopsy or trial therapy. All 6
cases have clinical manifestations starting in infancy, presenting at the hospital with diarrhea and
systemic edema, and hypoalbuminemia. We proceeded to approach patients step by step from
persistent diarrhea with low albumin in the blood to obtain a definitive diagnosis. When diagnosis
was confirmed, all patients were treated with LCTs elimination dietary adjustments, supplemented
with MCTs, and sandostatin with doses ranging from 4-15 ug/kg/day. All of them experienced clinical
improvement: diarrhea and edema resolved and blood albumin gradually increased and stabilized.
We found that 4 patients were also allergic to cow milk protein.

Keywords: protein-losing gastroenteropathy, primary intestinal lymphangiectasia PIL.
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