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Bs Trin Trung Vidt -0

Gili thilu chung

HOi chOng ro r0 mao mich hi thOng (SCLS) la mdt rlilo0n hiom glOp, dictring blicaccinclp
tinh va tai phat nghiém tr ng lién quan din huydt &p gidm nhanh do ro rll chit I0ng t0 cac mich
nhd hOn gOila mao mich. Cac cull ¢ 0 n cédng thO 0 ng kéo dai vai ngay va clln dilc cham séc
khO n cOp. Chang dbi khi de dia tinh mOng. SCLS x0y ra thiOng xuyén nhit 0 ngdOdil0n va bl nh
rithilm D tr0 em.

DOu hiJu va trilu ching

C6 tho cé tiln triéu, bao g0 m nght mai, ho ¢é thD lién quan di n nhil m trung virut d00ng hd
hi p. Sau do6 xul't hil n céc tinh tr0 ng khoé chiu, bul n nén, choang vang, hoa mit, dau bl ng,
nhO ¢ du va sung cac chi. Cé thD khéng sUt, On I0nh, nhi ¢ d0u, phat ban holc cac dilu hilu
nhidm trung. B0 ch cOu c¢é thD tang khi xét nghil m mau.

MOt di ng hii chD' ng Clarkson méan tinh da di 0 ¢ bao céo bang bil u hil n s ng phu céc chi va tl
dich 0 quanh tim va phUi. Trong nhilng ca bl nh nay, b0 nh nhén thi0ng c6 tang HGB va HCT
va c6 gidm abumin va huy(t t00ng vao mé kO a gil m huyOt ap, nhing gid m huydt ap khéng phi
biln 0 nh0ng bl nh nhan man tinh. Nhi ng bl nh nhan nay cé thi dap 0ng vii corticoid, I0i ti0 u
va aminophylin hol ¢ globulin midn dich.

DCch tO

Co it hOn 500 ngl0i di0c ghi nhDn trong y van thl gidi mOc hOi chdng Clarkson t0 lac Clarkson
cong bl hiichOng nay vao nam 1960
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SCLS c6 thD b0 nhO'm vOi mOt b0 nh nhid m trung nOng nhi s ¢ nhil m trung hol ¢ hii ching sOc
nhidm ddc. MOt s dl ¢ dil m nhi sOng c6 thd dl n d0 n ch n doan nghi ngl 1a suy tim hoU ¢ bl nh
thOn. HOi chOng thilu hOt chOtOc chl esterase C-1 cé th0 xult hiln vOi mOt lo0i phu tai phat
dilc gdila phu mich va thiOng di0c nght din 0 nhing bdnh nh&n c6 bilu hidn cla SCLS. [
mOt sO b0 nh nhén, sO ¢d dic huyltslctl vadindinningdl huyltsOctl cao da bl nhim vOi

bl nh da hing cOu.
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Chin doan va dilu tr0

SCLS cé thD diic chin doan vii ba théng sO: huylt ap thO p, tang hematocrit va it protein trong
mau (gil m albumin mau). Tuy nhién, ba tinh nang nay khéng phila kit luOn tuylt ddicla
SCLS. Céac xét nghilm khac phii di0c thic hioDn do lo0i trfd cac nguyén nhan cé thl khac cla
cac trilu chO ng nhl nhil m trung va thiCu hOt chitOc chl esterase C-1.

B0 xac dlnh chOn doan, mit sO tinh nang chinh cla phong thi nghidm la r0t quan tring. SO ro
rl d0t ngOt va sdu trong mao ml ch gay ra gil m m0 nh mOc albumin huyOt thanh (gi0 m albumin
mau) va mO ¢ dl hemoglobin va hematocrit cing tang minh t00ng t0. Cac t0 bao hing clu gép
phin do hemoglobin va hematocrit khdng thi ¢ sO tang 1én. Thay vao dé, mau trll nén c6 dic do
mOt chitI0ng. SO cé dlc huyltclu nay la mitdic didm cl didn cla hiichdng va bl ng chlng
vl sl ¢6 diic huyltclu la dillu cln thiDt d0 chOn doan. MOt sO bl nh nhan bl chi n doan nhim
la m0 ¢ bl nh da hi ng clu, tinh tr0 ng hematocrit tang Ién do t0y sin xul't qua nhilu h ng cO u.

COn til n hanh tim ki0 m protein M nhi ng khdng cé protein M khéng lo0i trl chd n doan.

Hiln tdi: khdng co6 dilu trd ddc hilu

B0 nh chia thanh 2 giai dol n:

Giai dolln d0u tién, th0 0 ng kéo dai vai ngay dilc gli la giai do0n hii sic nhOm m0c dich kil m
soat sl ro r cla mao mich va duy tri huylt 4p. Trong giai don dé, mit albumin va chit I0ng
ro r0 t0 cac mao mOch vao cac mé khéng gian gay ra sing tly. SO mit nI0c nay cé tac dl ng
t00ng t0 d0n tudn hoan nhi mOt nO0c, lam chdm dong oxy mang mau din cac mé. Huylt ap
gilm va cac tl bao hing clu t0p trung. ThIOng cln thay th dich qua dd0ng tinh mOch, nhi ng
nén gil m thidu do xu hOOng ro r0 vao cac md. M ¢ du huylt ap vin ¢6 thi thOp, dillu quan
trdng la tranh truyl n d0 ch qua m0 nh vao tinh mich ¢é thD din din sOng to cac chi cln phlu
thult gili 4p. Trong quy trinh nay, da cla canh tay chan dilc cOt di gili phéng ap I0¢c nén t0
chOtlong bl gil I0iva clithilnl0ull0ng mau din va ditl t0 chi. Qua nhilu chit IO ng trong tinh
m0 ch clng cé thD gay tich t0 chit I0ng trong phii va xung quanh cac cl quan quan trl ng khac.
MO c tiéu trong giai dol n cl p tinh khdng phlila cO glng duy tri huylt ap holc lI0u ll0ng nd0c
tidu hoan toan binh thiOng ma la duy tri huy0t 4p 0 mOc via dil cao di tranh t0 n thO 0 ng vinh
viln cac cl quan quan trdng ding thUi giup bl nh nhén tranh di0c rli ro do truyl n dl ch qua
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mic. Do ap I0 ¢ tinh mi ch hol ¢ dlng mO ch trung tam trong phdong cham séc dic bilt thiOng la

cOnthidtdd ditdilc sO can blng mong manh nay. Cé thl dung albumin va chit keo tiém tinh

mOch. Vil c duy tri sO mOt nOOc la r0t quan tring vi huyOt &p thl p kéo dai c6 thi gay t0n thiOng
cac cll quan quan tring nhi thOn.

Giai dolin thD hai cla dilu tr0 déi khi di0c gUi la giai dol n tuyl n dO0 ng khi cht 10 ng va albumin
diOc tai hip thu t0 cac mé. Trong giai doln nay, sO ro rd mao mich da gilm bt va miide dia
chinh la quatlichitlong. Thulc IDitiDu cé thd di0c yéu clu diivlitinhtring quatlichitIlng.

Glucocorticoid (steroid) thi0ng di0c s ding trong diit clp, dic biltla 0 giai doln diu cla dlit
tuy0n ding nhO'm gim sO ro r0 mao mich, nhing hilu qud c0a chung chila di0c bilt rd.
Albumin va chit keo di0c sl ding cung vUi ddch truydn tinh mOch cé thl cé I0i ich tOm thOi do
tang I0u I00ng mau din cac cl quan quan trdng nhi thon.

Dilu tr0 duy tri di0c dla ra nhim gilm tOn sult va mic d0 nghiém tring cla cac diit cp. SO
dd ng globulin mil n d0 ch tiém tinh md ch mOi thang mOt I0n trong thdi gian khong xac di nh hiln
la tiéu chul n cham séc cho SCLS. IVIG d0 phong ngla da di i c chl ng minh la cUi thil n dang
kO khO nang sng sét 0 bl nh nhan SCLS lién quan di n b0 nh gammopnal dil n dong, nhi ng n6
cting c6 hilu qul cao trong cac trilng hip SCLS khdng c6 bl nh gammopathy dil n dong.

ThuOc thO cOp cé thd bao gdm sO kOt hO p cla theophylline va terbutaline. Chung di0c quln ly
blng dilng udng. MO c dl theophylline phii di0c duy tri trong phIm vi dilu trl d00c xac dinh
bl ng xét nghid m mau thi 0 ng xuyén. Nhi ng bl nh nhan khéng dung nlp céc loli thul ¢ nay cé
thD d00c hiOng l0ibdicac chitlc chl leukotriene nhd montelukast (Singulair). B6i khi, mit
ch0tDc chd ACE nhi lisinopril c6 thd c6 I0i. Vai tro cla céc lodi thul ¢ thD clp nay la khong
chlc chin.
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