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HUONG DAN CHAN POAN VA DIEU TRI
BENH HEMOPHILIA
(Ban hanh kém theo Quyer dinh so 4‘33"} /OD-BYT ngayff thangﬂ nam 2016
ciia BY truong Bo Y 1é vé viéc ban hanh tai liéu chuyen mén “Hudng dan
chén dodn va diéu tri bénh Hemophilia sira doi, b6 sung”).

A. CHAN DOAN VA PIEU TRI BENH HEMOPHILIA

1. PAI CUONG

Hemophilia 12 mdt bénh chay méu di truyén lién quan dén nhiém sic thé gidi
tinh X gy ra do giam hoic bat thuong chirc ning yéu t6 VIII (Hemophilia A) hodc

yéu t6 IX (Hemophilia B). Tai Viét Nam, udc tinh ¢6 6.000 ngudi bénh va 30.00
nguodi mang gen bénh.
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2. CHAN POAN

2.1. Chin do4n xic dinh

2.1.1. Ldm sang:

- Ngudi bénh thuong 1a nam gidi;

- Chay mau khoép, co, dudi da, niém mac, lau cam, xu hudng tu nhién, tir nho;
- Chay mau kéo dai bit thuong sau chin thuong hodc phau thudt;

- Bién dang khép, teo co do chay mau nhiéu 1an & khép, co;

- Tién sir gia dinh: ¢6 ngudi nam gidi lién quan ho me bi chay mau lau cam.
2.1.2. Xét nghiém:

- APT'T kéo dai;

- Dinh luong yéu té VIII: giam dudi 40% (Hemophilia A);

- Dinh lugng yéu t6 IX: giam dudi 40% (Hemophilia B);

- Céc xét nghiém: s6 lugng tiéu cau, PT, TT, fibrinogen, dinh lugng yéu té van
Willebrand binh thuong.

2.2. Chin doin mirc d§
Cén cir vao nf‘mg do yéu td VIII/IX co s& ciia ngudi bénh, chia thanh 3 muc dg;:
- Mirc d nang: < 1%;
- Mitrc d¢ trung binh: 1-5%;
- Mixc d6 nhe: 5-40%;
2.3. Chin doan phan bigt

Phén bi¢t Hemophilia A véi bénh von Willebrand; Hemophilia véi cac nguyén
nhéan khéc gy kéo dai APTT.




2.3.1. Bénh von Willebrand: Ciing biéu hién chay mau va yéu t§ VIII giam.
Tuy nhién:

- Lam sang: Gdp & ca hai gidi, biéu hién chinh 1a chay méau niém mac, it gap
chay mau co khép.

- Xét nghiém:

+ Thoi gian c6 nat tiéu cau: kéo dai;

+ Thoi gian mau chay: kéo dai;

+ Co cuc méu dong: co khong hoan toan;

+ Pinh lugng yéu t§ VIII: giam;

+ Pinh lugng yéu t6 vWF:Ag: giam;

+ Pinh lugng yéu t6 vWF:Act: giam;

+ Ngung tap tiéu ciu véi Ristocetin giam, con véi cac chat kich tap khac binh
thuong.

2.3.2. Cac nguyén nhan khdc gay APTT kéo dai:

a. Do thiéu hut cdc yéu 16 khdc tham gia con dwong dong mdu nji sinh:

- Thiéu yéu té XI bam sinh:

+ Gip ¢ ca nam va nir;

+ Thudng chi chay méu bit thudng sau can thiép, phiu thuit;

+ Dinh lugng yéu té XI giam.

- Thiéu yéu té XIl/prekalikrein/kininogen trong lwong phan tir cao bam sinh:

+ Gép ¢ ca nam va nir;

I LAm sang khong c6 biéu hién chay méau bét thuong;

+ Pinh lugng 1 trong céc yéu td: XII, prekalikrein hodc kininogen trong lugng
phén tir cao giam.

b. Do ¢6 chdt irc ché:

- Hemophilia mic phai:

+ Khong c6 tién sir chidy mau bat thuong, hay gip ¢ nguoi lon tudi, mic bénh
tu mién hodc ung thu, phy nit sau sinh. Thuong xuat huyét duéi da, ty mau trong co
nhiéu hon 1a chay méu khép;

+ Xét nghi¢ém: APTT kéo Eléi, chét trc ché dong mau ndi sinh duong tinh, yéu t6
VIII hodc IX giam, c6 chat trc ché VIII/IX.

- Khéng thé khang phospholipid:

+ Ldm sang: Thuong cé biéu hién tic mach (¢ ngudi tré), sdy thai lién tiép
hodc thai luu, sinh non, tién san giat.

+ Xét nghiém:
e APTT kéo dai;




o Uc ché dong mau ndi sinh khong phu thudc thoi gian va nhiét do: duong
tinh;
e C6 cac khang thé khang phospholipid duong tinh nhu: LA, anti - cardiolipin,
anti-p2 glycoprotein, ...
2.4 Phat hién va danh gia triéu chirg chiay miu:
- Siéu am co, khép phat hién chay mau. Trudng hop dic biét c6 thé chup MRI.

- Téng phan tich té bao mau ngoai vi, dinh lugng st, ferritin dé danh gia tinh
trang thiéu mau.

- Cay dich vét thuong khi c6 vét thuong hé, cdy méau khi nghi ngd c6 nhidm
trung...

- Siéu 4m 6 bung, chup CT 6 bung khi nghi ngd c¢é chay mau;

- Chyp CT so ndo néu bj chén thwong diu hoic ¢6 dau hi¢u than kinh khu trg,
nghi ngd ¢ xuat huyét ndo, mang ndo...

- Céc xét nghiém khéc: tuy thudc vao tinh trang ngudi bénh.

3. PIEU TRI
3.1. Nguyén tiic

- Ngay khi nghi ngd ¢6 chay méu can 4p dung RICE dé hd trg cdm mau (RICE
1a chir viét tit ctia cac tir tiéng Anh: Rest = nghi ngei, Ice = chwom da, Compressiop
= bing ép, Elevation = néng cao chd tén thwong).

-Bb sung yéu t6 VIII/IX du dé cAm méu cho ngudi bénh cang sém cang t6t khi
¢ chdy mau. Néu nghi ngo chay mau céan di€u tri ngay.

- Yéu t6 VIIIIX 1a ché phim sinh hoc ¢6 tir cac ngudn sau:

+ Nguon yéu to' VIIL Huyét tuong tuoi, huyét tuong tuoi dong lanh, tua lanii

yéu t6 VIII co dic ngudn goc huyet twong ngudi, yéu té VIII ¢ dic tai td hop, yéu t6
VIII ¢6 nguén goc tir lon, yéu t6 VIII tac dung kéo dai.

F Nguon yeu t6 IX: Huyét tuong tuoi, huyét tuong tuoi dong lanh, huyét tu
da tach tua, yéu t6 IX ¢6 dic ngudn goc huyét twong nguoi, yéu t6 IX c6 dic tai
hop, yéu t6 IX tac dung kéo dai.

- Nbng do yeu tb VII/IX can dat phu thudc vao vi tri chdy mau, mirc d ché
méu va muc dich diéu tri (& cAm méau hay phong chiy mau, phong chdy méu khi 1y, <),

- Nén sir dung xét nghiém Rotem phdi hop véi dinh luong yeu t6 dong méau
x4c dinh nguy co chay mau va theo ddi hi¢u qua diéu tri khi str dung yéu t6 dong maul,

- Khong ding thube anh huéng dén chirc ning tiéu cau, han ché tiém bép tbi da.
3.2. Cach tinh liéu yéu té6 dong mau

3.2.1. Poi véi Hemophilia A

Yéu t6 VIII cin dung (ui) = (VI VIIL,,) % x P(kg)/ 2




Chu thich:

- VIII 4: La ndng d6 yéu té VIII can dat (%);

- VIII,,,: La nong d6 yéu té VIII ngay trudce khi diéu tri ctia nguoi bénh (%);

- P: La can ndng cia ngudi bénh (kg).

Thoi gian ban huy cua yéu to VIII tir 8 - 12 gi¢ vi vdy trudong hop chay mau

ning, vi tri nguy hiém cén b6 sung yéu té VIII mdi 8 -12 gid.
3.2.2. Déi véi Hemophilia B

Yéu t6 IX can dung (ui) = (IX,q - IXp) % x P(kg)

Chu thich:

- IX.q: La ndng d6 yéu t6 IX can dat (%);

-IX,: La néng do yéu t6 IX ngay trudce khi diéu tri cia ngudi bénh (%);

- P: La cén ning cia ngudi bénh (kg).

Thoi gian bén huy ctia yéu t6 IX tir 18-24 gits vi vdy bd sung yéu t6 IX cir 24 gio,
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Péi véi loai yéu td VITI/TX ¢ tac dung kéo dai thi tiy thudc vao tirng ché pham
va muyc dich di€u tri ma khoang céch giita cac lan ding c6 the thay doi.

3.3. Diéu tri chday mdu:

Cin ¢t vao vi tri, mirc d6 chiay mau va muc dich diéu tri ma tinh liéu yéu t6

VII/IX cin bd sung theo huéng din & bang 1.

Bang 1: Nong d¢ yéu t6 dong mau cin dat va thoi gian diéu tri khi c6 chay mau

fram—y

Hemophilia A Hemophilia B
Nf‘ing dé | Thoigian duy Nfﬁng dg | Theoi gian duy tri
can dat tri (ngay) can dat (ngay)
(%) (%)
Khép, chiy mau ring miéng | 15-30 | 1-2ngdy,c6thé |  15-30 1-2 ngdy, c6|thé
lau hon néu kéo dai néu chua
chua dap ung dap rng hoan
hoan toan toan
Co (khong c6 tén thuong 15-30 | 2-3 ngay, c6 thé 15-30 2-3 ngay, c6|thé
than kinh di kém, trir co dai lau hon néu lau hon néu chua
chau) chua dép ung dap Gng hogn
hoan toan toan
Co dai chau T4n cong 40-60 1-2 40-60 1-2
hogccodsau [ pyvy | 20-30 |3-5cothékéo | 20-30 | 3-5,cothékéo
c6 ton. thyrong dai hon dén khi dai hon dén khi
than lfmh di hédi phuc chirc hoi phuc chire
kém nang nang




Hemophilia A Hemophilia B
Nong 39 | Thoi gian duy Nong 9 | Thoi gian duy tri
cin dat tri (ngay) can dat (ngay)
(%) (%)
Pau, thankinh | Tncong | 60 - 80 1-5 60 - 80 1-5
fung uong Duy tri 30 -50 6-10 30 -50 6-10
Cung cb 20 -30 11-21 20-30 11-21
Xuét huyét tiéu | TAncong |  40-60 1-7 40 -60 14
oA Duyti | 20-40 8-14 20-40 8-14
P4i mau 30-50 35 30-50 3-5
Vétthuongsau | 30-50 | 57 30-50 5.7
Cévanguec | TAncoéng | 60-80 1-7 50 -70 1-7
Duy tri 30 -50 8-14 30 -50 8-14
Phéu thuit nhé | Truéemd |  40-60 40 — 60
Sau md 30-40 1-5 ngay, tuy 30-40 1-5 ngay, tiy
thuge vao loai thudc vao Ig ai
phau thuat phau thuat
| Phiuthudtlén | Truécmd |  60-80 60-80
Sau md 50-80 1:3 40-60 1-3
30-50 4-6 30-50 4-6
15-30 7-14 15-30 7-14

Péi voi nhimg truong hop chay mau nang, & céc vi tri nguy hiém, trong va s
phau thuét can l1am dinh lugng yeu t6 dong mau dé theo dai hiéu qua diéu tri va ki
thoi diu chinh lidu. Néu sir dung yéu t6 c6 thoi gian ban huy kéo dai thi khoang ca

gifta cac 14n ding s& cach xa nhau hon tiy thudc vao ting ché phim.
3.4. Diéu tri hé trg

- Thubc wc ché tiéu fibrin: Acid Tranexamic (biét dugc Transamin) 15-
mg/kg cén ning mdi 6-8 gio x 5-10 ngdy. Chong chi dinh khi c6 dai mau. Khong ket

hop Transamin véi PCC va APCC vi nguy co tiac mach.
- Desmopressin: Lam ting nong dd yéu td VIII ctia ngudi bénh, chi dinh ¢

Hemophilia A mirc d§ nhe va trung binh.

+ Pudng dung: truyén tinh mach, tiém dudi da hodc xit miii;

+ Lidu 0.3 - 0.4 mcg/kg/ngay.

- Corticoid:

+ Chi dinh: Viém khép sau khi da ngirng chay mau;

+ Liéu lugng: 1 - 2 mg/kg cn ning trong thoi gian <2 tuln.




- Giam dau: paracetamol, paracetamol két hop codein;
- Chuom d4, bang ép, ning cao vj tri ton thuong, nghi ngoi;
- An thén.

3.5. Diéu trj bién chirng
- Diéu tri thiéu mau: B6 sung sit, truyén khéi hong cau;
- Pidu tri c4c triéu ching nhiém tring néu ¢6 bang khang sinh;

- Piéu tri viém khép bing Ytrium 90 tiém trong khép theo phac do chuyén
khoa;

- bidu tri viém gan B, viém gan C, HIV (néu c6) theo phac do;
- Piéu tri cac bién chirng khéc (néu cb);

- Pidu tri c4c bénh di kém (néu co).

3.6 Piéu tri khi ngwdi bénh cin phiu thujt:

- C4c phau thut, thu thuit c6 xam 14n nhu nhd ring, noi soi, 14y khi mau, chog
dich mang phoi...can dugc bo sung yéu to dong mau dé dam bao an toan cho ngudi
bénh.

- Céc can thiép ngoai khoa cin dugc tién hanh tai co s& y té c6 du diéu kiéh
chin doan va diéu tri Ilemophilia, hodc c6 ph01 hop véi trung tim Hemophilia va dugi
sit dung ché phim yéu t6 dong mau nhwr diéu tri tai trung tim Hemophilia.
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B. QUAN Li VA THEO DOI BENH HEMOPHILIA

Hemophilia la bénh li chay méu di truyén do thiéu yeu t6 VII/IX. Pé c6 duge
sirc khoe tot nguoi bénh khong chi cin dugc du phong va diéu tri chay méu bing b
sung yéu t dong mau bj thiéu hut ma con cin duoc quan li, theo dodi va cham séc bdgi
nhiéu chuyén khoa.

1. CHAN DOAN

Sau khi dugc chin don thé bénh va mirc do bénh, nger bénh can dugec tiép tuc
chin dodn nguyén nhan, phat hién bién chimg, 1am co s¢ dé xdc dinh ngudi mang gen
va chin doan trudc sinh cho céc thanh vién trong gia dinh.

L=

1.1. Chén doan nguyén nhén

Xac dinh c6 dt bién gen yéu t§ VII/IX va cac tdn thwong di truyen co lién
quan. Cac dot bién hay gip la: dao doan intron 22, dao doan intron 1, d6t bién diém..

1.2. Chén doan bién ching

1.2.1. Uc ché VIIVIX:

Chit trc ché 1a ty khang the dong loai chdng lai yéu t§ VIII hoic yéu to IX lar
trung hoa chirc ning cia yéu t6 dong mau tiém vao gy khé khan cho viéc cim cha
mau.
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Cén kiém tra chit irc ché bang xét nghiém tim khéang dong dudng ndi sinh, din|
tinh va dinh lugng chat trc ché yéu t6 VIII/IX trong céc truong hop sau:

- O tré em: Sau 5 ngay diéu tri du tién; sau d6 mdi 10 ngay diéu tri kiém tra ||
lin dén ngay thir 50. 0 ngudi l6n: Sau 150 ngay diéu tri dau tién (Ngay diéu tri ||
ngay co truyén ché pham cé yéu té VIII/IX).

-DPinh ki 6 Lhang/lan,

- Truée mdi cude phau thuit hodc can thiép cé nguy co chay mau.

} %Y

- Hodc bét ¢t lac nao khi théy lam sang dap ung kém vai diéu tri, két qua dll"il
lugng yéu td VIIIIX thip hon liéu da tinh toan truyén vao hodc thoi gian ban huy ¢
yéu t6 rat nga.n

Chit trc ché chi dugc khing dinh khi kiém tra bing phuong phép Bethesda c6
cai tién Nijmegen ghi nhén c6 it nhat 2 lan duong tinh khac nhau, cach nhau 1-4 tudn
vGi nong d¢ > 0.6 don vi Bethesda /ml.

1.2.2. Lay nhiém virus qua dwong truyén mau:

Cin kiém tra HBV, HCV, HIV truéc khi diéu tri, dinh ki méi 3-6 thang/lgﬁ
hoic khi c¢6 biéu hién 14m sang nghi ngd. Néu nl'ucm céc virus trén can dinh hugng ba
sao virus va cac xét nghiém c6 lién quan dé duoc diéu trj kip thoi.




1.2.3. Cdc bién chitng h¢ co xwong khdp:

Siéu 4m co, khép; chup XQ xwong khép 6-12 théng/lan hogc khi ¢6 bét thudng.

Trudng hop déc biét ¢6 thé chup MRI.
1.2.4. Cdc bién chirng khdc: tuy thudc vao tinh trang ngudi bénh.

1.3. Chén dodn nguwdi mang gen Hemophilia

Nguwdi phu nit chic chin mang gen khi théa man 1 trong 4 diéu kién sau:
- C6 it nhat hai con trai bj bénh.

- C6 bb bi Hemophilia.

- C6 1 con trai bi bénh va c6 it nhit 1 ngudi dan 6ng trong ho me bi bénh.

- C6 1 con trai bj bénh va trong gia dinh ho me c6 it nhit 1 ngudi duge chin

doén 1a ngudi mang gen bénh.

Nguwdi phu nit ¢é kha ning mang gen khi théa man 1 trong 3 diéu kién sau:

- C6 1 con trai bi bénh va trong gia dinh khéng c6 ai bi bénh ciling nhu mang

gen bénh.
- C6 it nhit 1 ngudi dan dng trong ho me bj bénh va khong c¢6 con trai bj bénh|

- La con cua m§t ngudi mang gen bénh.

Cén dinh lugng yéu t6 VIII/IX cho tit ca nhitng ngudi mang gen va c6 kh

ning mang gen bénh. Ngudi c6 ndng do yéu td VIII/IX<40% thi duoc coi 12 ngud

bénh mirc d9 nhe. D6i v6i nhitng ngudi nghi ngd mang gen cin lam thém xét nghiém

phan tich di truyén dé xac dinh chinh xac.

1.4. Chéin doén trudc sinh thai nhi mang gen Hemophilia

Dugc thyc hién tai céc co sd chuyen khoa sau, c6 sy phm hop gitra cac chuyén

khoa: Huyet hoc, San, Di truyen . Cin luu y b sung yéu té déng méu cho thai phu ¢
ndng dd yéu té déng mau thip trudce khi tién hanh thu thuat.

- Déi twgng: La nhimg phy nir mang gen hodic ¢6 kha ning mang gen dang d6

thai.
- Phwong phdp: Xét nghiém ADN hoic dinh lugng yéu t6 VIII cia thai nhi.

1.5. Chén doan truéc ciy phéi
Muc dich: Dé tao ra nhirng phoéi thai khong mang gen bénh Hemophilia.

- Thyc hién tai cic co s& chuyén khoa séu, c6 sy phdi hop giira cac chuyén

khoa: Huyét hoc, San, Di truyén...
Déi twong: Phu nit mang gen Hemophilia va vg cia ngudi bénh Hemophilia;

- Xét nghi¢m va lya chon phéi cua vg ngudi bénh Hemophilia hodc cua nguﬁ
phu nir ¢ mang gen Hemophilia dé tim ra phoi khong mang gen bénh roi cdy viao

cung nguoi me.
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2. PIEU TRI

2.1. Piéu tri han ché bién chirng chiay méu

Bb sung dinh ki yéu té dong méu bi thiéu dé han ché téi da bién ching chay
mau.

2.1.1. Doi twong dp dung:

- Ngueoi bénh Hemophilia mike @ ndng <15 tubi:

+ Thoi gian bét diu: sau khi ¢6 chay mau khép 16n lan thir nhét;
+ Thoi gian két thic: dén khi tré du 15 tubi.

- Nguoi bénh Hemophilia c6 chdy mdu tdi phat trén 3 lan tai 1 khép trong vong
6 thang (khop dich) hodc nguoi bénh mdi bi xuat huyét ndo, mang ndo:

Thoi gian: 4-12 tuan.

2.1.2. Liéu lwong (don vi yéu té VIII/IX):

- Hemophilia A: 10-20 ui/kg/1an x 3 lan/tudn;
- Hemophilia B: 20 ui/kg/l4n x 2 1an/tudn;
2.1.3. Luu y:

2.1.3.1. P6i v6i tré nhé c6 thé cly budng tiém tinh mach duéi da néu kho 1
ven ngoai bién.

2.1.3.2. Liéu lugng va khoang céch giita céc lan tiém c6 thé thay doi thy thug
vao moi bénh nhan, dua trén tudi, kha ning lay ven, hoat dong thé luc, dic diém cha
mau, dic diém ton thwong xuong khép, duge dong hoc cua yéu to VIII/IX cia chi
ngudi bénh do.

2.1.3.3. C6 thé thuc hién didu tri ngoai tra tai nha khi théa man nhitng didu kién
sdau.

- Ngudi bénh hodc ngudi nha ngudi bénh da dugc tip hudn vé diu tri tai nha,
dugc co sd diéu tri Hemophilia cho phép.
- C6 cam két vé st dung yéu tb d6ng mau tai nha cua bénh nhin/gia dinh bénh
nhan.

- C6 van ban thé hién sy phdi hyp trong chim séc ngudi bénh gitra co s& dié
tri hemophilia va can bd y té co sd.

Sau khi nguoi bénh co day du cac dleu kién trén, bac si cua co so Hemophll a
s& ké don ngoai tra dé nguoi bénh linh yéu t6 dong mau tir bénh vién vé diéu tri tai
nha. Khi tai khdm, ngudi bénh cAn mang trd vo lo, phiéu theo dai diéu tri dé kiém tra
va luu vao hd so, rac thai y té dé xir li theo quy dinh

2.2. Kidm soit chiay méiu sém (frong vong 2 gio ké tir khi c6 ddu hi¢u chdy
mau).
Ap dung cho tit ca cac ngudi bénh Hemophilia. Vi¢c nay co thé dugc thuc hlqn
ngoai tra tai nha khi théa mén cac diéu kién nhw di trinh bay ¢ myc 2.1.3.3.




Liéu yéu t6 déong mau can dat va thoi gian di€u tri cdn cr vao vi tri va mirc d

chdy mau, dugc chi ra ¢ bang 1:

Bing 1: Nong d¢ yéu t6 dong mau cin dat, thoi gian diéu tri va thai do xir tri khi

¢6 chiy mau sém (trong vong 2 gid tir khi cé diu hiéu chiy mau):

D))

Vi tri chiy mau Néng d§ Thoi gian Ghi chii
VIII/IX can diéu tri
dat (%)
Chiy mau thong thwong
- Chay méu co (trir co dai chau) Néu sau 3 ngay
- Chay méau khép khong chuyén bien
Rl L N ot n 10-20 1 -3 ngay | phai dénkham va

- Ch h 1 A e

’ay mau chéan rang, ludi, moi didn tri tai bénh
- Dut tay vién.

Chay mau phirc tap: Can nhdp vién dé diéu tri nji trii trong vong 48 gio, licu diéu tri
trude khi chuyén ngudi bénh dén bénh vién nhu sau:

- Chay mau co dai chiu
- Xuét huyét tiéu hoa
- Déi mau

30-50

1-2 ngay

Chay mau nguy hiém: Cin dwa ngwoi bénh dén bénh vién cang sém cang tot, liéy
diéu tri trude khi chuyén ngudi bénh dén bénh vién nhu sau:

- Chay méu vung co

30- 50

- Chay mau ndo, hé¢ TKTW

50-80

1-2 lidu, cé4ch
nhau 12 gi¢
dbi vai
Hemophilia A

2.3. Diéu tri ngudi bénh khi c6 chét irc ché

Bao gdm: diéu tri cAm chay méu, du phong chdy mau trong phau thuat va diéu trj logi

trir chat re ché.

2.3.1. Piéu tri chdy mdu:

a. Nguoi bénh c6 chat ikc ché hiéu gid thdp (<5 don vi Bethesda):

- 100 don vi yéu t8 VIIU/kg can ning liéu tin céng (bolus) sau d6 10 don
vi/kg/gid truyén lién tuc trong 3-5 ngay;

- C6 thé phdi hop véi:

+ Prednisolon 1 mg/kg/ngay.

+ IVIG: 400 mg/kg/ngady x 5 ngay.




 b. Nguoi bénh co chat iec ché hiéu gid cao (> 5 don vi Bethesda): Diéu tri ban
yéu to thay thé khac (bypass), cu thé:
- PCC (Phirc hop prothombin c6 dic), APCC (Phirc hop prothrombin c6 dae
hoat héa): 50 - 75 ui/kg, toi da khong qua 200 ui/kg/ngay.
- Yéu t6 VIIa tai td hop: 90 mcg/kg x 3 lidu, cach nhau 2- 4 gio néu khong ¢
két qua, hoic lidu duy nhat 270 mcg/kg. Néu con chay méu sau 6 gid tiém nhic lai 9D

mcg/kg.
~ Luuy: Trong trudng hop kh6 kiém soat chay mau cén diéu chinh liéu hodc thay
doi loai ché pham.

v j=]
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2.3.2. Phiu thudt & ngwéi bénh cé chit ikc ché:
a. Néu nguoi bénh phdu thudt theo chirong trinh:

=) 5

Trao ddi huyét tuong 1-2 1an dé loai trir trc ché, sau d6 c6 thé sir dung yéu t
VIII/IX néu hiéu gia tc che thap hodc khong con.

b. Néu ngueei bénh can phdu thudt cdp cieu:
Chon 1 trong 2 ché phdm
- FVIla:
+ Liéu t4n cong 120mcg/kg, trude khi phiu thuat 30 phut
+ Sau d6 90 mcg/kg mdi 2 gid trong 48 gio,
+ Tiép theo 90 mcg/kg mdi 3 -6 gidy trong ngdy 3-8,
+ Sau d6 mbi 6 gid dén khi lién vét thuong.
< APCC:
+ Liéu tAn cong: 50-100 ui/kg trude khi phiu thuat 1 gio
+ Nhéc lai lidu trén mdi 6-12 gid, tong lidu khong qua 200ui/kg/ngay.
+ Giam liéu din dén khi lién vét thuong.
2.3.3. Diéu tri logi trir chit irc ché:

2.3.3.1 Trao doi huyét fwong: Khi cAn giam hiéu gia chit Gc ché nhanh chéng
nhu trude khi phau thuat c6 ké hoach hoic chay mau khong kidm soat dugc véi thude
bypass.

2.3.3.2 Gidi cam veng mién dich (Immuno Tolerance Induction - ITI):
a. Péi twong:
- C6 chét trc ché hiéu gia cao>5BU.

- Thoi gian xuét hién trc ché dén khi bt ddu didu tri ITI > 6 thang, hodc chua
dén 6 thang nhung c6 hiéu gia e ché ting nhanh.

b. Liéu leong:
- Yéu t§ VIIV/IX: 25 - 30 ui/kg x 3 lan/tudn
- C6 thé két hop véi:




+ Cyclophosphamid 12-15mg/kg truyén tinh mach (ngdy 1 va 2); sau dp
Cyclophosphamid 2-3mg/kg uong (ngay 3 den ngay 10).

+1gG IV 2,5 - 5g ngay 1 va 0.4 g/kg ngay 4 va 5.
c. Theo doi va danh gia:
- Pinh lugng (rc ché hang thang dén khi trc ché am tinh én dinh thi do d6 hoan

hoi yéu t6 VIII hang thang. Khi do hoan hoi yéu t6 VIII dat >66% thi do thdi gian béh
huy sau 3 ngay khong ding yéu t6 moi 3 thang dén khi thoi gian ban hiy>6 gid.

- Néu ngudi bénh ¢6 1 trong cac biéu hién sau thi cin déi phac db hoic ngimg
ITI:

+ Hiéu gi4 trc ché ting>500BU,
+ Hiéu gia wrc ché khong giam hodc tiép tuc ting sau khi da dung ITI > 6 thang

2.3.3.3. Uc ché mién dich: C6 thé ding corticoid, cyclophosphamid don dgc
hodc phodi hgp vdi nhau, hodc phoi hgp véi Rituximab, hodc phoi hgp véi ITL

Péi tugng: Ngudi bénh ¢6 chit ire ché >5BU, (hoi gian tdn tai e ché >6 thang

=

- Prednisolon 1-2mg/kg can nang dung don doc hodc két hop vd
Cyclophosphamid 1-2mg/kg c4n ning. Sau 3-5 tudn diéu tri khong dap img thi chuyé
sang dung Rituximab.

D’

- Rituximab: 375mg/m2 da/1 lan/tuén x 4 tuin, dung don ddc hogc két hop vdi
thuoc khac nhu Prednisonlon, Cyclophosphamid duong udng, Vineristin (liép
vincristin Img/m2 da x 1 tuan/lan x 4 tuén).

Dinh lugng chit rc ché hang tudn trong dgt diéu tri, sau d6 kiém tra (rc ché hang
thang.

Chén dodn hemophilia AvaB cé

chét irc ch&
|
v v
Diéu tri/dy phéng chay mau Loai trir (rc ché
I h 4
ad l Gidi cdm (ng mién dich (IT1)
Dép ng thip Dép (rng cao
(<5 BU/ml) (>5 BU/ml) [ I ]
Hemophilia A HemophiliaB
FV"[/FD( Apcc.‘ﬂ:w la l J'
Hiu gid e ch giam That bai ITI, phin @ng
khéng hoan toan phanvé ho¥csuy thin
{<20% troigﬁ théng)
Ligu trinh khéc Liéu trinh khéc
- Tang ligu FVIII ‘ - Gidiman cdm FIX
- FVilingudn géchuyéttuong | | . Tham tre ché midn
= Thém Rituximab dich % Rituximab
- NgimgITI

So dé 1: So dé xir tri khi ngudi bénh 6 chat tec ché.




3. VAN PE QUAN LY VA CHAM SOC NGUOI BENH

oS

- M&i nguoi bénh cin dugc dang ki va quan i tai cic trung tim Hemophilia, ¢
thé ngudi bénh trong d6 c6 céc thong tin: tén, ma so, tudi, chin doan, mirc do, tinh
trang chat uc ché. Ngudi bénh cin mang theo va xuét trinh thé mdi khi dén bénh vién
kham vi cac li do khéc.

- Panh gi4 va huéng din ngudi bénh tap phuc hdi chirc ning sau mdi dot ché}y
mau.

- Panh gia tér}g thé dinh ki vé chire nang co khop tai chuyén khoa co xuon
khép va/hodc phuc hoi chire ning it nhat 1 lan/nam.

ug
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- Dénh gia vé kha nang liy ven, tinh trang chay mau, tinh trang sir dung yéu t
dong mau, chat luong song hang nam.

- Kiém tra strc khoe rang miéng dinh ki mdi 3-6 thang.

L]

- Céc phéu thudt, thu thuat c6 xam l4n nhur nhé ring, ndi soi, 4y khi m4u, cho
dich mang phdi...can dugc bd sung yéu to dong méau dé dam bao an toan cho ngud
bénh.

=i

- Cic can thiép ngoai khoa cin dugc tién hanh tai co s& y té c6 du diéu kién
chin dodn va dieu tri Hemophilia, hodc c6 phoi hop v6i trung tdm Hemophilia va dugg
str dung ché pham yéu t6 dong méau nhu di€u tri tai trung tim Hemophilia.

| 0

- Nguoi bénh Hemophilia can duoc 1ap pha hé dé xac dinh sém nhitng ngudi ¢
kha nang mac bénh hodc kha ndng mang gen bénh trong gia dinh.

- Tu vén va tu van di truyén cho cic thanh vién trong gia dinh ngudi bénh
Hemophilia.

=

- Ngudi bénh Hemophilia vin can dugc tiém phong day du, dic biét 1a tiér
phong viém gan B va viém gan A néu chua nhiem HBV va HAV.
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