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Budd-Chiari syndrome is a rare entity caused by obstruction of the hepatic venous outflow. The obstruction can be located in the

venules up to the inferior vena cava into the right atrium. The causes of the disease are diverse and the distribution varies by geographical

region. Depending on the cause, the progression, prognosis and treatment options will also be different. Therefore, we would like to

introduce 3 clinical cases of Budd-Chiari syndrome caused by 3 different causes to illustrate the diversity of manifestations of this

syndrome as well as the role of imaging in the diagnosis and management of this disease.
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I. DAT VAN BE

Budd-Chiari 1a mét hoi chivng hiém gép véi tAn suét
mac phai khoang t» 2.4 dén 33.1 ca trong 1,000,000
dan [1]. Bénh lan dau tién dwoc md ta béi nha Iam sang
Goerge Budd vao nam 1845 va dwgc nha bénh hoc Hann
Chiari tim cach gidi thich co ché bénh sinh vao nam
1899. Hién nay, hdi chirng Budd-Chiari (HCBC) dwoc
dinh nghia la nhém bénh ly gay ra b&i su tdc nghén dong
chay cua tinh mach gan (TMG), tir tiu tinh mach dén
ché db cla tinh mach chd dwéi (TMCD) vao nhi phai.
C6 nhiéu nguyén nhan cé thé dan dén HCBC va duoc
chia thanh nhém nguyén phat (huyét khdi tinh mach,
mang ngan tinh mach) va nhém thr phat. Tan suét phan
b cac nguyén nay khac nhau gitra cac nwéc phuong
bong va phuong Tay va tham chi khac nhau gilra cac
khu vuc clia phwong Dong. Theo cac thdng ké vé nguyén
nhan gay bénh, huyét khéi TMG thuéng gép & cac nwdc
Au — My, trong khi nhém nguyén nhan mang ngan tinh
thwong gap & cac nwdc chau A hon [2]. Mac du bénh

nhan (BN) bi HCBC thudng dén kham vi cac triéu chirng
clia tadng ap lwc tinh mach clra hodc xo gan, tuy thudc
vao nguyén nhan gay bénh ma dién tién, d&c diém hinh
anh va tién lwong cla bénh sé khac nhau. Theo y van,
ti 1&é cac nguyén nhan gay HCBC khéng déng nhét gita
cac khu vire, nhung trong thwe hanh 1am sang, néu cac
d4u hiéu hinh &nh da dang ctia HCBC khéng dwoc nhan
dién thi chin doan hoan toan cé thé bi bé sot. Khi HCBC
dwoc nghi dén, cac théng tin vé& nguyén nhan, vi tri tac
nghén, giai doan bénh, tén thwong nhu mé gan can dwoc
cung cap dé co thé lwa chon phwong phap diéu tri phu
hop. Ngoai vai trd chan doan, hinh anh ciing déng vai
trd quan trong trong diéu tri HCBC, dac biét vai nhom
nguyén nhan mang ngan tinh mach va & giai doan mudn
dé xw tri tinh trang tang ap lwc tinh mach cta [3, 4]. Vi
vay chung téi xin gi¢i thiéu 3 trvdng hgp 1am sang HCBC
gay ra bdi 3 nguyén nhan khac nhau nham minh hoa cho
s da dang vé biéu hién cta hoi chirng HCBC ciing nhw
vai trd clia hinh &nh hoc trong diéu tri bénh.

* Khoa Chan dodn hinh anh Bénh vién Pai hoc Y duwoc Thanh Phé Hé Chi Minh
** B mén Chan dodn hinh anh Bai hoc Y dwoc Thanh phé Ho Chi Minh
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Il. GIO'I THIEU CA LAM SANG rwou — gian tinh mach thwe quan dé 1l va duoc theo dbi

dinh ky tai bénh vién Dai hoc Y dwoc thanh phé HS Chi

o o Minh. Trong qua trinh theo doi, siéu am bung phat hién
Bénh nhan nam 35 tudi biéu hién vang da dién tién vai ndt nhd (d < 10mm) trong gan, sau d6 BN dwoc chi

té‘ng dan trong 2 ndm. Cac xét nghiém chirc nang gan dinh chup cdng hwong tir bung véi thude twong phan tir

gom: AST: 47 U/L, ALT 48 U/L, GGT 337 GIL, bilirubin dé dinh danh cac nét nay.

15,46 pmol/L. Ban dau, BN duwoc chan doan xo gan do

1. Trwong hop 1

Hinh 1. Hinh céng hwéng ttr bung ciia mét trwwong hop HCBC do mang ngan tinh mach. Hinh T2W (a) ghi nhén
tai phén bé thé tich gan véi thuy dudi phi dai déng ké (ddu sao mau tréng) va nhu mé gan & ngoai bién teo. Trén hinh
T1W sau tiém Gadoium thi tinh mach (b), nhu mé gan bat thuéc dang kham, phu hop véi tén thuong gan man tinh;
twong tng vi tri cadc TMG, chi mét déi manh tin hiéu thap den trén cac chudi xung duoc quan sét thdy. O céc lat cét cao
hon (c), trong long TMCD, ngay trén ché dé ctia 3 TMG, ¢ mét dai manh tin hiéu thdp den (mii tén tréng), goi y mang
ngén tinh mach. Péng thoi, & cac lat cét thap hon (d), ghi nhan tinh mach gan phu gién kha I6m (dédu mdi tén trang),
kém nhiéu théng néi ctra-chd trong va quanh gan, tinh mach don va céc tinh mach bang hé trong thanh bung gian (mdi
tén cong mau tréng).

Bénh nhan dwoc can thiép nong béng tai vi tri hep cac tinh mach bang hé trén thanh bung déu giam kich
ctia TMCD. Hinh chup cét 16p vi tinh sau can thiép 6 thwdc dang ké so véi hinh anh ci.
thang cho thdy nhu mé gan bat thubc kha dong nhéat hon,
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Hinh 2. Hinh cét I&p vi tinh bung ctia BN trén sau can thiép

2. Trwwong hop 2

Bénh nhan nam 22 tudi, nhap cip clru bénh vién
Pai hoc Y dwoc thanh phé H6 Chi Minh vi dau thuwong
vi, budn nén, &n udng kém, kém bung chuéng tang dan
trong 17 ngay. Khéng ghi nhan thém tién cin ca nhan hay
tién can gia dinh khac. Cac xét nghém dang chu y luc
nhap vién gébm: Bach ciu téng nhe 12.000 G/L, CRP 24,3

R, g,
,ai' § Huyét kn6i cép Uy

i

mg/dL, AST: 164 U/L, ALT 231 U/L, bilirubin 43,56 umol/L.
Két qua xét nghiém dich bang mét ngay sau d6 ghi nhan:
Glucose 5,87 mmol/L, LDH 100,85 U/L, Albumin 22,44
g/L, protein 3.789 mg/dL, ADA 16,4 U/L.

Sau d6, BN dwoc chi dinh chup cét 16p vi tinh co
tiém thubc twong phan véi chan doan bang bung chua
rd nguyén nhan.

Hinh 3. Hinh cét I&p vi tinh thi tinh mach ctia BN bi HCBC do huyét khéi TMG. (a) cho thdy gan to, gan tréi va thuy
dudi phi dai nhe, nhu mé gan bat thuéc khéng déng nhét, wu thé nhe tai trung tam va thuy duéi. O céc lat cat cao hon,
tai ché dé cia TMG vao TMCD (b), khéng ghi nhan hinh dnh TMG I4p thudc tuong phén. Kiém tra lai hinh truéc tiém
thuéc tuong phan (c), TMG bén trai c6 dém do cao s&n (mdi tén mau vang), kha ndng do huyét khéi cép tinh. Céc lat

cét thdp hon (d) ghi nhén dich tw do 6 bung luong trung binh.
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Hinh 4. Hinh céng hwéng tir cia trwedng hop HCBC do huyét khéi TMG. Hinh T2W (a) va hinh T1W khéng c6 thubc
tuwong phan (b) & mét phang axial cho thdy TMG tréi (mdi tén mau trdng) ¢é tin hiéu cao trén trén xung T2W va T1W, va
long khéng lap thubc (khéng cé trong hinh). Khéng théy tin hiéu cia TMG phai va TMG giira, twong (g véi tinh trang
xo hep tinh mach. Céc déu hiéu nay phu hop véi HCBC do huyét khéi céc TMG, trong d6 TMG tréi bj tac do huyét khbi
cép, con TMG phéi va giita tdc man tinh.

Két hop gira két qua chup cat I&p vi tinh va cac
xét nghiém mau ciing nhw dich bang, chan doan bang
bung do HCBC dwoc nghi dén nhiéu nhat. Céong huéng
tir bung c6 thubc twong phan dwoc chi dinh dé danh gia
chi tiét hon nhu mé gan va cac mach méau gan.

Diéu tri khang déng dwoc khéi phat ngay sau khi
¢6 chan doan nguyén nhan HCBC. BN dwoc lam thém
cac xét nghiém mién dich va di truyén cho thay khang thé
phospholipid dwong tinh va cé dét bién gen JAK2 V617.

3. Trwong hop 3

Bénh nhan niv 35 tudi co bénh st 3 tuan vdi bang
bung ting dan, dwoc chuyén dén bénh vién Dai hoc Y
duwoc thanh phd H6 Chi Minh v&i chan doan bang bung
do ung thw thire quan di can phidc mac. Tai day, BN dwoc
thuwc hién mot sb can 1am sang véi két qué nhw sau. Noi
soi tiéu hoa trén ghi nhan u dwdi niém thywe quan va gian
tinh mach thwc quan. Xét nghiém chirc nang gan: AST:
63 U/L, 28 ALT U/L, bilirubin 40,96 pmol/L, INR 1,49. Két
qua xét nghiém dich bang ghi nhan: Glucose 5,1 mmol/L,
LDH 67,75 U/L, Albumin 1033,76 mg/dL, protein 1470
mg/dL, ADA 12,4 U/L.

Hinh 5. Hinh cat I&p vi tinh bung chau véi thuéc twong phan trwéc diédu tri ctia trwong hop HCBC do TMCD bi
chén ép. Hinh chup & thi tinh mach (a) cho thdy nhu mé gan bét thubc khéng dong nhét, wu thé tai trung tdm va thuy
duéi. Céc tinh mach gan l1ong khéng Iap thubc tuong phén, tuy nhién duong kinh van con duoc bdo tén (mdi tén cong
mau trang). O Iat cat cao hon (b) cé thé thdy TMCD hep kha ndng (miii tén den), kha ndng do khéi u thuc quan ké cén
chén ép (dau mdi tén tréng).
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Siéu &m ghi nhan cac TMG va TMCD doan trén gan
¢6 dong chay cham. Tinh mach chu dwéi cé dwong kinh
nhd, nén HCBC dwoc nght dén la nguyén nhan cua tinh

trang bang bung va bét thwéng chirc néng gan. Sau dé,
chup cét I&p vi tinh dwoc chi dinh dé& xac dinh lai chan

doan.

Hinh 6. Hinh cat I&p vi tinh theo déi sau phau thuat béc u thwe quan. Hinh chup & thi tihh mach & cac lét cét tang

bung cao (a) ghi nhan nhu mé gan bét thuéc déng nhéat. Cac TMG va TMCD Iép déy thubc twong phan va cé duong

kinh binh thuong. Céc Iat cat tai viing chau (b) cho thay chi con it dich tai tui cung Douglas.

Bénh nhan duwoc phiu thuat boc u dwdi niém thuc
quan va két qua giai phau bénh cla tén thwong la u co
tron lanh tinh. Sau phdu thuét, tinh trang bang bung
dwoc cai thién va cac xét nghiém chlrc nang gan déu tré
vé binh thuong.

Il. BAN LUAN

Hoi chirng Budd-Chiari [& bénh canh kha hiém cé
thé do nhiéu nguyén nhan gay ra. Sé ca HCBC g&p duwoc
tai bénh vién chang téi con qua it dé co thé dai dién cho
tan suét phan bd nguyén nhan cho dan sé Viét Nam. Tuy
nhién, ching ta van c6 thé gap cac trwéng hop HCBC
do cac nguyén nhan khac nhau. Cu thé, ba trwéng hop
[dm sang dwoc trinh bay do 3 nguyén nhan thudéc ba
nhém khac nhau gay véi Iam sang va dién tién kha da
dang. Huyét khéi TMG la nguyén nhan gay ra bénh canh
cép tinh hon. Trong khi, mang ngan tinh mach chi dwéi
thuwdng dan téi bénh cadnh man tinh.

Du la dién tién cip hay man tinh, ca ba trwdng hop
déu nhap vién véi biéu hién cia bat thwong chirc nang
gan chwa rd nguyén nhan. Vi vay, du hiém gap, theo
khuyén céo cta Hiép hoi Nghién ctvu bénh gan Chau A
Thai Binh Dwong (Asian Pacific Association for the Study
of the Liver - APASL), v&i mét trwdng hop co bat thuwong
chrc nang gan chwa rd nguyén nhan, thi HCBC nén
dwoc nghi dén [5]. Riéng véi trudng hop 2 va 3, thanh

phan albumin trong dich bang rét cao ciing 1a mét dac
diém goi y dén BCS [6].

Khi da nghi dén HCBC thi hinh anh hoc déng moét
vai trd quan trong trong c& chan doan va diéu tri. Siéu am
Doppler, chup cat I&p vi tinh va cong hwéng tir cé thude
twong phan déu cé gia tri véi nhivng wu diém riéng. Siéu
am duoc khuyén cdo la phwong tién dau tay véi wu diém
sén co, ré tién, cung cap dwoc cac théng sb vé dong chay
(tinh mach clra, tinh mach gan) [7]. Tuy nhién, siéu am
lai phu thudc rat nhidu vao kinh nghiém cla ngudi lam
va kho dé tdng ké hé mach mau, dic biét a tudn hoan
bang hé ngoai gan. Vi vay trén thyc té, véi ca 3 truong
hop chuing téi trinh bay, chup cét I&p vi tinh va/hodc cong
hwéng tr déu dwoc chi dinh du cé hay khéng siéu am
trwdc do. Riéng véi nhivng trwong hop HCBC do hep
tinh mach, théng tin dong chdy cham va hinh thai phd
tinh mach trén siéu am sé hd tro rat tét cho viéc chan
doan bénh.

DAu hiéu trwc tiép gitip chdn doan xac dinh HCBC
la khéng thay hay hep cac TMG va/hodc TMCD. Céc déc
diém can mo ta vé tén thwong mach mau bao gém: vi
tri tdc/hep, giai doan va doé dai doan tic/hep. Giai doan
bénh thwdng dwoc dung trong trweng hop tdc TMG do
huyét khéi. Tinh mach tac cép tinh sé cé dwdng kinh
dwoc bao tdn. Huyét khéi cap trén siéu am thuwong cod
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phan &m kém, trén hinh cat I&p vi tinh khéng thudc twong
phan sé cé dam dé cao, trén hinh cong hudng tlr sé cod
tin hiéu cao trén T2W, trung gian hoac cao trén T1W. Khi
dién tién man tinh, tinh mach sé co dang dwdng manh
(cord-like sign), trén hinh cdng hwédng tlr sé cé tin hiéu
thap trén ca T1W va T2W [8].

Tuan hoan bang hé |a hau qua cta tac/hep dwdng
thoat TMG, bat diu hinh thanh t giai doan ban cap dén
man tinh [9]. Tudn hoan bang hé trong gan dwoc hinh
thanh nhdm giam sung huyét gan. Cac thdng ndi nay sé
dan lwvu vé doan TMG khéng tdc, TMG cla phan thuy
dudi hoac cac TMG phu. Dac diém cla tudn hoan bang
hé ngoai gan trong HCBC cling kha khac cac trwdng hop
tang ap Iwc tinh mach clra khac. Cac théng ndi sé dan
lwu v& tinh mach cha trén qua hé théng tinh mach sau
96m tinh mach don, ban don, tinh mach hoanh va hé
théng tinh mach néng trong mé mém thanh bung.

Thay ddi ctia nhu mé gan ciing khac nhau gira
céac giai doan. Véi trudng hop bénh dién tién cép tinh,
gan thuwong to. O’ cac thi chup sém, gan bét thubc wu
thé ving trung tdm va thuy dudi, & thi muén hon thubc
twong phan sé & tré tai viing ngoai bién, hay con goi la
bat thubc dang flip-flop. Déi véi trwdng hop dién tién man
tinh, nhu mé gan dién tién xo hoa, thuy dudi sé phi dai
rd, phan ngoai bién teo, khong ddng nhéat. O’ cac thi cé

TAI LIEU THAM KHAO

thubc twong phan, nhu mé gan sé bét thudc dang kham
(mosaic pattern) [10].

Trong khi khang déong dwong ubng 1a didu tri kinh
dién cho céac truong hop huyét khdéi TMG, can thiép noi
mach 1a Iwa chon diéu tri quan trong trong nhiéu tinh huéng
[11]. Tuy thudc vao cac théng tin chan doan hinh &nh ma
phwong phap didu tri s& dwoc Iwa chon phu hop cho trng
truerng hop. Néu khang déng va/hoac can thiép that bai thi
ghép gan sé la lwa chon diéu tri cudi cung cho BN.

IV. KET LUAN

HoOi chirng Budd-Chiari mac du khong thwong gap
nhwng biéu hién lai rat da dang, tuy thudc vao nguyén
nhan gay bénh. Hinh anh hoc déng vai tro thiét yéu trong
chan doan xac dinh va phan loai bénh (nguyén nhan, dac
diém t&c nghén ctia mach mau, giai doan bénh). Méi loai
phwong tién hinh anh hoc déu cé gia tri riéng trong chan
doan bénh. Néu siéu am c6 thé cung cap cac thong tin
vé dong hoc dong chay, thi cat I16p vi tinh va cong hwéng
tr s& cung cAp théng tin khach quan hon va hé théng
hoa hon vé bat thwéng clia hé TMG/TMCD ciing nhuw ton
thwong clia nhu mé gan. Bén canh dé, hinh anh hoc can
thiép lai co vai tro quan trong trong diéu tri dac biét déi
v@i cac trwdng hgp mang ngan tinh mach va x tri tang
ap lwc tinh mach clra.
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TOM TAT

Hoi ching Budd-Chiari 1a bit thuong hiém gip, gdy ra boi sy tic nghén dudng thoat cua tinh mach gan. Vi tri tic nghén c6

thé tai cac tiéu tinh mach dén chd dé cua tinh mach cha du6i vao nhi phai. Nguyén nhan gy bénh rit da dang va phan bd khac nhau

theo ving dia ly. Tuy theo nguyén nhan ma dién tién, tién lugng bénh va lya chon didu tri ciing s& khac nhau. Vi vdy ching t6i xin

gidi thiéu 3 truong hop 1am sang hoi ching Budd-Chiari gdy ra boi 3 nguyén nhan khac nhau nhdm minh hoa cho sy da dang vé

biéu hién cta hoi chung nay cling nhu vai trd cua hinh anh hoc trong chén doan va diéu tri bénh.
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