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Absence of right pulmonary artery - RPA:

2 cases of examination and treatment at National
Lung Hospital - Case report
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SUMMARY

Absence of the right pulmonary artery (RPA) is a rare congenital anomaly, with an estimated prevalence of 1 in 200,000
young adults. The disease may be asymptomatic or may present with nonspecific symptoms such as cough, dyspnea, or chest
pain. In children, there may be respiratory failure or high pulmonary hypertension. The disease can be associated with other
congenital abnormalities such as ventricular septal defect, atrial septal defect, ductus arteriosus, tetralogy of Fallot.... We present
2 cases of RPA examined and treated at the National Lung Hospital for recurrent pneumonia. These two cases did not have a

combination of congenital diseases, in which one case had pulmonary hypertension. Both patients received medical treatment

and gave good results.
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I. DAT VAN DE

Khong cé dong mach phdi phai la bat thwerng badm
sinh ma than chung déng mach phéi khéng phan chia
dong mach phéi phai hodc cé phan chia nhwng dong
mach phdi phai chi 1a moét mau nhé dai < 1cm tinh tlr
nguyén Gy ctia né. B4t thwong nay dwoc Fraentzel O
(Blrc) bdo céo 1an dau tién vao nam 1868 [1]. Bénh c6
cac biéu hién khac nhau va thuong duwoc chan doan
khi tudi con tré. Bidu hién & tré so sinh dwoc danh dau
bang suy tim sung huyét va tang 4p déng mach phdi.
Bénh ciing cé thé xuét hién & nguwdi 16N véi cac triéu
chirng nhw kho thé, dau tirc ngwe, viém phdi tai phat
nhiéu lan. Néu thé nang cé thé c6 tran dich mang phdi,
ho ra mau, phu phéi cap...[2], [3]. B4t thwéng ciling ¢
thé khong c6 triéu chirng trong khoang 30% cac trwdng
hop. Chan doan thuwéng khé va dé bi bé sét dac biét
la & tré so sinh hodc trong thai ky [2], [3]. Bénh c6 thé
lién quan dén cac bat thwong tim mach: tir chirng clia
Fallot, thong lién that, hep eo déng mach chd, chuyén
vi cla cac dong mach I&n, hoac hep déng mach phdi.
Cac bién chirng bao gdm tang ap déng mach phédi, suy
tim phai, gian phé quan, phu va xuét huyét phéi [3], [4].

* Khoa CDHA, BV Phéi Trung wong

II. GIOI THIEU CA BENH

Hai trwdng hop khong cé ddng mach phdi phai
dén kham va diéu tri tai Bénh vién Phdi Trung wong
déu c6 tién st viém phé quan tai di tai lai nhiéu 1an, cac
triéu chirng Iam sang khi vao vién bao gém ho, kho thé
tang dan, dau nguwc va mét méi. Trwong hop 1 1a bénh
nhan ntr 53 tudi va trwong hop 2 1a bénh nhan nam
14 tudi. Cac bénh nhan déu dwoc lam cac xét nghiém
nhw sinh héa mau, céng thi'c mau, chup Xquang ngwc
théng, siéu am tim va chup cét 1&p vi tinh (CLVT) da day
dau thu co tiém thudc can quang tinh mach. Ving quan
tam ROl dwoc d&t & than chung ddng mach phéi (BMP)
va trigger la 120HU. Cac phat hién trén phim Xquang,
siéu am tim va CLVT hoan toan twong thich v&i RPA.

Ca bénh 1

Bénh nhan ni¥ 53 tudi, nghé nghiép: lam ruéng,
vao vién véi ly do ho dai dang, dau nguc va khé thé.
Trwdc vao vién 1 tudn bénh nhan bj ho, sbt, dau nguwc,
khé thé nhe, bénh nhan tw mua thudc diéu tri & nha
nhwng khéng d& va dwoc chuyén dén Bénh vién phdi
Trung wong. Tién st ban than bj viém phé quan tai di tai
lai nhiéu 1an, tién s gia dinh binh thuong.
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Kham luc vao vién: bénh nhan tinh, tiép xuc tét;
da, niém mac héng; kho thé, nhip thé 35 lan/ phat;
nghe phdi cé nhiéu rales rit, rales &m & hai phé trwong.
Két qua xét nghiém (XN) cong thirc mau: BC 10 G/L, TT
82%; cac xét nghiém sinh héa mau: binh thwong. Bénh
nhan dwoc chup Xquang nguc (hinh 1), chup cat 1&p vi
tinh (hinh 2 ) va siéu am tim (hinh 3).

Hinh 2. Trén CLVT d6 phan giai cao co6 tiém
thudc can quang khong thay dong mach phdi phai,
LE @ ﬂ doéng mach phéi trai ting kich tf’lu’c'rc, ¢6 nhiéu tuan
hoan bang hé khu vwc trung that va khu vwe thanh

Hinh 1. Trén phim Xquang thiy giam thé tich  ngwc (déng mach xuyén qua cac la mang phéi di vao
phdi phai, dich chuy&n trung that va khi quan sang  Nhu mé phéi). Nhu mé phéi phai giam thé tich, trung

phai, hoanh phai cao, khong thay d4u hiéu rén phdi  thatl1éch phai, thay ngoai vi phdi c6 nhiéu mach mau
phai (miii tén den), khéng thdy dong mach phdi  ti thanh ngwc, mang phéi di vao nhu mé phéi (cac
phai, van phdi phai giam va thwa, phdi bén déi dign  mii tén do) (khac véi phoi binh thwong la cac mach
téng thé tich va dong mach phdi ndi ré (miitén dé).  Mau két thic treéc mang phéi khoang 1cm).

Hinh 3. Hinh anh siéu am tim thay khéng c6 déng mach phdi phai. Khong thay cac bénh ly khac nhw
bénh van tim, that phai khéng gian, dong mach phéi khéng tang khau kinh.
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Ca bénh 2

Bénh nhan nam 14 tudi, nghé nghiép: hoc sinh,
vao vién voi ly do ho kéo dai va dau ngwc. Trwdc vao
vién 10 ngay bénh nhan bj ho, khé thé, dau tic ngwe,
kham y té co s& duwoc chan doan viém phé quan va ké
don thudc udng thubc khéng d&, bénh nhan thdy mét
nhiéu va dwoc dwa vao Bénh vién Phdi Trung wong.
Bénh nhan c6 tién s bi viém phdi, viem phé quan tai
phat trong nhiéu nam. Kham IGc vao vién thdy bénh
nhan tinh, tiép xdc tét; da, niém mac héng; khé thé,
nhip th® 40 1an/ phat; nghe phdi c6 nhiéu rales rit,

rales &m & hai phé trudng. Xét nghiém coéng thirc mau:
BC 11 G/L, TT 80%; sinh héa mau: binh thwong. Bénh
nhan dwoc chup Xquang nguc (hinh 4), chup cét 1&p vi
tinh c6 tiém thudc can quang tinh mach (hinh 5) va siéu
am tim (hinh 6).

Hinh 4. Hinh anh trung that rong, phdi phai
giam thé tich, hoanh phai cao, trung that léch nhe
sang phai, khong thay hinh anh rén phéi phai va
dong mach phéi phai (mii tén dé), Déng mach phoi
trai tang kich thwéc (mii tén xanh).

Hinh 5. Trén phim CLVT dé phan giai cao c6 tiém thudc can quang (A) thdy con hinh anh tuyén rc véi ty
trong dong nhat, thiéu vang dong mach phéi phai, ddng mach phéi trai tang kich thwéc va Ién hon so véi dong
mach chu Ién (24mm so v&i 21mm). (B): c6 mét sé nhanh tuan hoan bang hé khu vwe trung that va khu vwec thanh
ngwe. (C): Trén phim nhu mé thady nhu mé phéi phai giam thé tich, trung that léch phai, nhu mé phéi phai cé6 mét
s6 nét ton thwong PK 4-7mm & ngoai vi kém day té chirc ké va hinh mé kinh. Nhu mé phéi trai ting thé tich.

Hinh 6. Hinh anh siéu am doppler tim khong thay hinh déng mach phdi phai, khéng cé bénh van tim va

khéng gian that phai.
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lil. BAN LUAN

Khéng c6 dong mach phdi mét bén (hinh 7 - 8)
la mét tinh trang hiém gap. Bat thwong nay duoc
Fraentzel bao cdo lan dau tién vao nam 1868 [1]. Biéu
hién trén hinh anh CLVT cét ngang thay khéng cé6 DPMP
hodc chi c6 mét mau mach nhd dwéi 1cm tinh t chac
ba BDMP chinh va BMP trai (hinh 7).

Théng thwdng bénh xdy ra cung véi cac bét
thwong tim mach nhw t&r chirng Fallot hodc di tat vach

A

ngan tim, nhwng né cling cé thé xay ra mdt cach riéng
I&. Bénh nhan cé thé khéng c6 triéu chirng cho dén cubi
tudi trwdng thanh, tuy nhién mot sd cac triéu chirng
thwdong gap nhw kho théd, dau ngwe, ho ra mau hoac
nhiém trung tai phat. Chan doan bénh c6 thé khé khan
do tinh trang hiém g&p va bénh c6 biéu hién khong dac
hiéu. Chang t6i trinh bay 02 trwdng hop trén khi ho di
kham bénh do cac triéu chirng ho, khé thé, dau ngwc
va mét moi.

Hinh 7. Khéng cé dong mach phéi phai. A: trén Xquang thay phoi phai giam thé tich, khéng thay hinh rén
phéi phai. B: trén CLVT c6 tiém thudc can quang thdy DPMP phai la mét mau nhé < 1cm tinh tir chac ba (miii tén) [5].

Pool va cdng s nghién ctru 78 trwong hop khéng
c6 mdt trong hai nhanh déng mach phéi va thay 32
truorng hop (~ 40%) khoéng cé thém tén thuwong tim [4].
56 bénh nhan trong loat bénh cla ho cé thém céac bat
thuwdng vé cau tric tim nhw t& chirng Fallot (21%), con
bng ddng mach (14%) va di tat vach ngén (9%). RPA ¢
lién quan dén tang ap DMP & 19 - 44% bénh nhan [1],
[4], [6]. RPA thwdng xuét hién & tré so sinh véi tang ap
ddng mach phdi nang va suy tim sung huyét [1].

TAt c& 2 bénh nhan trong bao céo clia chung toi
thi chi c6 01 bénh nhan bj tang 4p dong mach phdi
(27mmHg) va ca hai bénh nhan déu khéng cé biéu hién
suy tim. Chan doan xac dinh khéng cé RPA dwa trén
tién stv, 1am sang va hinh anh. Chup Xquang nguc cé
thé thay khong c6 bong mé déng mach phéi phai va rén
phdi phai, gidm dau hiéu mach mau phéi & bén phai (~
60% trweng hop), cac khoang lién swon hep lai, phéi bi
anh huwéng bi teo lai va sw thay ddi clia cu truc trung
that & bén bj anh hwéng kém theo tang thé tich phdi

ddi dién [1], [6], [7]. Chup CLVT tim phdi va chup cdng
hwéng tr (MRI) c6 thé xac dinh chan doan va xac dinh
céac bat thwong tim kém theo néu cé. Bat ky tré so sinh
nao cé tang ap déng mach phdi cao khéng ré nguyén
nhan thi can phai cha y dén bat thuwéng khéng cé dong
mach phdi moét bén. Sy khac biét vé mach mau trén
Xquang nguc thwéong 1a mot dau hiéu tét dé chan doan.
Hai bénh nhan trong bao cdo ctia ching t6i cé dau hiéu
mach méau gidm & bén phdi phai (Hinh 1 va 4). Chup
mach dworc coi 1a tiéu chudn vang dé chan doan bénh
nay nhwng c6 tinh chat xam lan va thwong khéng can
thiét, trlr khi s dung né nhuw mét xét nghiém trudc
phu thuat cho mét bénh nhan da bi ho ra mau hoac
nhiém trung nang.

Ca hai bénh nhan RPA ma ching ti béo céo déu
c6 biéu hién triéu chirng lam sang la khé thd va mot
bénh nhan c6 tang ap dong mach phdi (ca Iam sang 2)
cling v&i khéng ¢é hinh anh déng mach phdi phai trén
siéu am tim. Cac bénh nhan dwoc chup cét I16p vi tinh
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16 day co tiém thubc can quang tinh mach dé xac dinh
chan doan. Sy khac biét vé mach mau trong Xquang
ngwc - mét manh mdi hivu ich, dwoc phat hién & ca hai
bénh nhan trén. Tt ca cac bénh nhan déu dwoc quan
ly va diéu tri ndi khoa.

Khong c6 dong mach phdi mot bén lién quan dén
phdi phai trong khoang 2/3 trwdng hop. Do méi quan
hé phai thai, bénh thuwéong xay ra & bén ngwe déi dién
véi cung ddng mach chil va triing véi cac dac diém &
bénh nhan cla ching t6i [3]. Nguyén nhan phoi thai
chinh xac la mét van dé dang dwoc tranh luan va cé
thé khac nhau & bén trai va bén phai. Tuy nhién, da
sb cho la nguyén nhan chinh gay ra bénh trong ca hai
trwong hop do sw phat trién thay ddi ctia doan cung
ddng mach chi thir sau lam thay déi vi tri 6ng néi dong
mach phdi dan dén doan gan cia dong mach nay bi
gian doan khi 6ng ni nay thoai trién tai thdi diém sinh
[3], [5], [8]. Cac nhanh ddng mach xa trong phdi bi anh

hwéng thuwdng van con nguyén ven va cé thé duoc
cung cAp mau bdi cac mach phu tlr ddng mach phé
quan, déng mach lién swon, dong mach vu trong, dong
mach dwéi hoanh, ddng mach dwdi don, hodc tham chi
la ddng mach vanh [1], [6]. Vao thdi diém bénh nhan
clia chung téi trinh bay, cac bénh nhan déu cé dau hiéu
kho thé, tham chi ca khi nghi ngoi va kho thé ting dan
khi lam viéc. Tang ap dong mach phdi cé thé 1a két qua
ctia dong mau di tr ddng mach nhu mé bén phdi tdn
thwong dén dong mach phdi con lai. Sy co mach méan
tinh cla cac tiéu dong mach phdi c6 thé dan dén viéc
tai stra chira chiing va sé gay ra tang strc can trong hé
mach phdi va tdng ap déng mach phéi [3]. Nhiém trung
man tinh c6 thé dan dén gian phé quan & mét sb bénh
nhan [5], [6]. Ho ra m&u la mét bién chirng nghiém trong
c6 thé xay ra. Ho ra mau cé thé do tuan hoan bang
hé 16n khién hé théng tinh mach chiu ap lwc cao bat
thwong [5].

Hinh 8. Khong c6 déng mach phéi phai trén CLVT va hinh anh dwng 3D [8]

Khéng cé déng mach phdi phai can chan doan
phan biét v&i nhdi mau phdi, hoi chirng Swyer-James-
MacLeod va bénh ting ap ddng mach phdi nguyén phat
[3]. Trong nhdi mau phdi co thé khéng phat hién dong
mach phdi va rén phéi trén Xquang nhung phat hién
rd trén CLVT, va bénh khong lam gidm thé tich phdi.
Khi bénh nhan cé ting ap déng mach phdi thi can phai
chan doan phan biét véi bénh tang 4p DMP nguyén
phat. Trong bénh ting ap DMP nguyén phat thi c6 thé
thdy dong mach phéi ndi ré hai bén va khéng giam thé
tich phéi. Dbi véi Hoi chirng Swyer-James-MaclLeod
thay bidu hién qua sang phdi mét bén do viém tiéu phé
quan tac nghén sau nhiém trung. Trén Xquang va CLVT
thworng thdy giam thé tich phdi mét bén va tang thau

quang, c6 bay khi & thi thé ra, bén phdi tén thwong
ciing c6 cac mach mau giam, tuy nhién bénh co thé Ia
mot bén hodc hai bén, cling c6 thé chi & mét thuy hodc
mot phan thuly va cé thé dan dén giam thé tich phdi, tuy
nhién thay ré déng mach phdi va rén phdi hai bén.

V& mat didu tri hién van chwa théng nhéat. Phuong
phap diéu tri chi dwa trén cac triéu chirng clia bénh
nhan, gidi phau déng mach phéi va tuan hoan thay thé
dong mach lién quan. Khéng can diéu tri & nhirng bénh
nhan khéng co6 bat ky bang chirng nao vé réi loan chirc
nang tim phdi ma nén dwoc theo d&i thwdng xuyén
bang siéu am tim dé danh gia tdng ap déng mach phbi.
Bénh nhan cé tdng ap déng mach phdi cé thé duoc
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diéu tri ndi khoa bang liéu phap gian mach. Ho ra mau cé
thé dwoc diéu tri bdng phwong phap thuyén tdc mach,
cat bé tiéu thuy hodc thily phdi [3]. O’ nhivng bénh nhan
c6 dau hiéu suy tim sung huyét nang, nén diéu tri soém,
cling c6 thé tién hanh can thiép phau thuat dé co thé bao
tdn mach mau phdi bi anh huédng nhdm ngén ngtra bién
chirng va tir vong [2]. Phau thuat ndi cac nhanh déng
mach phdi con lai véi ddng mach phdi chinh la ly twéng
nhat. Néu cac nhanh trong phdi nhd, cé thé s dung
6ng néi Blalock-Taussig dé ghép, diéu nay cho phép cac
déng mach phdi bi anh hwéng phat trién t6t hon trwéc
khi dwoc ndi véi ddong mach phdi chinh trong qué trinh
phau thuat tiép theo [9]. Cac Iwa chon phau thuat khac
la ghép dng xen ké v&i mang tim tw than hodc vat liéu gia
va ndi lién ddng mach bj anh hwéng véi ddng mach phdi
chinh. Nhitng bénh nhan chan doan va can thiép mudn
c6 thé bj gidm san phdi khdng hdi phuc va thoai trién clia
déng mach phdi bi anh huwéng, gay ra nhiéu bién chirng
va tién lwong kém [2]. Dbi véi nhitng bénh nhan khéng
dwoc coi la thich hop dé tai théng mach hodc khi tang ap

TAI LIEU THAM KHAO

ddéng mach phdi khong cai thién, nén dung cac bién phap
diéu tri ting ap ddong mach phédi bang cac loai thubc gian
mach phti hop. Liéu phap gidn mach dai han c6 thé cai
thién kha nang sbng sét cho bénh nhan. Ty & t& vong
chung & tat ca cac nhém tudi theo y van 1a 7%, va tré so
sinh bi tdng 4p d6ng mach phéi nang co tién lwong kém
(3], [6], [10].

IV. KET LUAN

Khéng c6 ddng mach phéi phai la mét bat thwong
bam sinh hiém gap. Bénh kho chan doan do hiém gap
nén dé bd sét va khong cé triéu chirng déc hiéu. Sy
khac biét vé mach mau trén phim Xquang phéi cé thé
la manh méi quan trong dé gitp cho chan doan. Cac
ky thuat hinh anh tiép theo nhw MDCT, MRI va siéu
am tim c6 thé giup chan doan xac dinh. Hién chua cé
sw thdng nhét trong diéu tri va chd yéu diéu tri dwa vao
triéu chirng. Ké hoach diéu tri phau thuat phu thudc vao
tinh trang bénh. Phau thuat sém c6 thé cai thién kha
nang sdng sot.
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Tém tit

Khéng c6 dong mach phdi phai (Absence of right pulmonary artery — RPA) 1a mot bat thuong bam sinh hiém gip, voi ty
1¢ hién méc wdc tinh 1a 1 trén 200.000 thanh nién. Bénh ¢6 thé khong ¢6 triéu chirng 1am sang hodc co thé ¢o cac tridu chung
khong dac hi¢u nhu ho, kho thé hoac dau nguec. i vé6i tré em c6 thé co suy ho hép hodc tang ap dong mach phéi nang. Bénh
c6 thé c6 két hop véi cac bat thuong bam sinh khac nhw thong lién thét, thong lién nhi, con éng dong mach, tir chung Fallot. ...
Chiing t6i trinh bay 2 truong hgp RPA kham va diéu tri tai Bénh vién Phoi Trung wong vi viém phdi ti phat nhiéu lan. Hai
truong hop nay déu khong co két hop cac bénh bam sinh, trong d6 mét trudong hop cé tang ap dong mach phdi. Hai bénh nhan

déu duogc didu tri noi khoa va c6 két qua tot.
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