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Nghién ciru mot sé dic diém lAm sang, cin 1am sang va két qua diéu tri &
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thal/HbE nhiéu nhat 391,6 + 193,3.

Muc tiéu: Khao sat mot $6 dac diém 1am sang, can lam sang va Kkét qua diéu tri & bénh nhan Thalassemia
dan tdc Tay, Dao diéu tri tai khoa Nhi, Bénh vién da khoa tinh Tuyén Quang ndm 2017.

Phwong phap nghién ctru: Nghién ctru hdi ciru két hop mé ta cit ngang duoc tién hanh trén 151 bénh
nhan Thalassemia dan tc Tay, Dao diéu tri tai Khoa Nhi, Bénh vién da khoa tinh Tuyén Quang tur thang

Két qua: Trong 151 bénh nhan Thalassemia: 58,3% mic bénh 1a nam; 62,3% dén toc Tay; Khoi luong
trung binh hdng ciu (23,2 + 3,97pg/1). Pién di huyét sic t6 c6 HbA1 1a 71,98 + 16,36; HbA2 14 3,20 +
1,23 va HbF 1a 23,47 + 21,83. Bénh nhi B-Thalassemia cao nhit 71,5%; 20,5% bénh nhi c6 duong mau
tang. S6 lwong hdng cau khéi dung cho mét bénh nhan trong mot dot diéu tri 1a 348,72 + 205,7ml; thé p

Két ludn: Ty 1é bénh nhi Thalassemia & nam giGi cao hon nir gidi, dan toc Tay nhiéu hon déan toc Dao.
Ty I¢ bénh nhi da anh vang va lach to cao. Phan 16n bénh nhi khéng c6 bién dang xuong, trong nghién
ctru nay chu yéu bénh nhan nhi nén bién chiing bién dang xuong con chua rd.

Tir khéa: Thalassemia, dic diém lam sang, can ldm sang, diéu tri, dan téc T. ay, Dao.
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PAT VAN PE

Bénh tan mau bam sinh (Thalassemia) thudc
nhom bénh 1y di truyén don gen, tinh trang
lan, Ia bénh di truyén phé bién nhét trén toan
thé giéi va 1a bénh huyét sic t6 di truyén
do giam hoac mat han sy téng hop cua mot
loai chudi globin trong phan tir hemoglobin
anh huong dén su truong thanh vé doi séng
hdng cau gay thiéu mau tan huyét man tinh
bit dau tir lac nho tudi (1), (2). Theo Lién
doan Thalassemia Qudc té nam 2008, hang
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nam c6 khoang 300.000 tré méi dé bi cac thé
nang cua Thalassemia (3).

Bénh thuong thé hién tir nho nén phai dugc
chu trong trong Nhi khoa. Tuy nhién, nhiéu
bénh nhan dén bénh vién 1an dau & tudi
truong thanh v6i nhiéu thé bénh khac nhau,
nhiéu muc do va bién chung khac nhau.
Bénh anh huong sdu sic toi su ting truong,
phat trién thé chat va chét lugng cude song
cua bénh nhan, va tao ra nhiing gédnh nang
vé kinh té va y t& cho gia dinh bénh nhan
va cong dong (1). Trude 1970, nhitng bénh
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Thalassemia ning thuong chét trudc tudi
trudng thélnh hodc sdng v6i nhimng di ching
nang né cua benh Hién nay, phuong phap
diéu tri chu yéu 1a lidu phap truyen mau dinh
ky két hop thai sat va cac diéu tri hd tro da
cai thién chét lugng cudc séng cho bénh
nhan Thalassemia (4).

Bénh Thalassemia c6 dic diém la ty 1€ luu
hanh cao trong nhom dan tdc thiéu sd, dao
dong trong khoang 9 - 63%, trong khi dan
toc Kinh chi chiém tir 5,6 - 7% (5). Tuyén
Quang la tinh mién ndi c6 22 din toc trong
do6 dan toc Tay, Dao dong tht 2 va 3 sau
dan toc Kinh. Vi ddc thu 1a tinh mién
ndi nhiéu dan toc thiéu sd, trinh d6 dan tri
nhiéu ving con thip, cic dan toc thudong
séng ¢ nhitng quan thé biét lap, it di cu su
di chuyén dan s dic biét & cac huyén ving
sau, vung xa chua c6 sy bién dong, diéu
kién kinh té con han ché (6). D6 1a nhiing
diéu kién thudn loi cho bénh huyét sic td
di truyén Thalassemia pho bién va lan rong
trong cong dong. Nhitng nam gan ddy khoa
Nhi - Bénh vién da khoa tinh Tuyén Quang
ty 1é tré em dén kham phat hién va diéu tri
truyén mau dinh ky Thalassemia thé ning
ngay cang ting va phan b & hau hét cac
huyén trong tinh dac biét cac huyén co ty 1€
nguoi Tay va nguoi Dao Ham Yén, Chiém
Hoéa va Na Hang...

Hién nay, da co6 nhiéu nghién cau vé
Thalassemia nhung chu yéu tap trung & cic
bénh vién 16n va ving Tay Bic, chua co
cong trinh nao ¢ tinh Tuyen Quang nghién
ctru mot cach hé théng vé cac biéu hién
lam sang, can 1am sang va két qua diéu tri
¢ bénh nhan Thalassemia dan toc Tay, Dao.
Do véy, ching t6i tién hanh nghién ctru nay
v&i muce tiéu: Khao sat mot s6 diac diém 1am
sang, can 1am sang va két qua diéu tri & bénh
nhan Thalassemia dan tdc Tay, Dao diéu tri
tai Khoa Nhi, Bénh vién da khoa tinh Tuyén
Quang nam 2017.

PHUONG PHAP NGHIEN CUU
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Thiét ké nghién ciru: Nghién ctru hdi ciru két
hop mo ta cat ngang.

Thoi gian va dia diém nghién ctiu: Ti
thang 01/2017 dén thang 12/2017, tai Khoa
Nhi Bénh vién da khoa tinh Tuyén Quang.

Poi twong nghién ciru: 151 bénh nhan dan
toc Tay, Dao thuan chung (c6 ong, ba, bd,
me 1a nguoi dan tdc Tay hodc Dao) du tiéu
chuan chan doan Thalassemia dén kham va
diéu tri tai Khoa Nhi, Bénh vién da khoa tinh
Tuyén Quang (7) gdm céc triéu chimg lién
quan dén:

- Lam sang: Hoi ching thiéu mau man tinh;
hoi chung tan méu man tinh; tang sinh tiy
xuong tao mau phan rng; qua tai sat.

- Céan 1am sang: Huyét hoc (Tong phan tich
té bao mau ngoai vi, dién di huyét séctd théy
thay d6i thanh phan Hb dic thu theo ting
thé bénh hodc dién di c6 Hb bt thuong);
sinh hoa (SéiC t6 mat, sét huyét, ferritin, cac
chi s6: GOT, GPT, GGT, Photphatase kiém,
ure, creatinine); Chéan doan hinh anh (Siéu
am 6 bung, siéu am tim, dién tim, chup
Xquang xuong).

Miu Va chon mau: Sir dung phuong phap
chon mau ngau nhién, chon tit ca cic bénh
nhan dan tdc Tay, Dao dén kham bénh va
diéu tri tai Khoa Nhi, Bénh vién da khoa tinh
Tuyén Quang dap ng day du tiéu chudn chon
mau. Thyc té, dd c6 151 bénh nhan tham gia
vao nghién ciru.

Noi dung nghién ctru

Diic diém chung ciia déi twong nghién ciru:
Tudi, gidi, dan tdc, phan bo the bénh.

Dic diém lim sang: Tudi chan doan lan dau,
dic diém phat trién thé chat, chat lugng song
ctia bénh nhéan, biéu hién tan mau, hoang
dam, lach to, gan to, bién chung.

Dic diém xét nghiém: Xét nghiém trude
truyén mau, AST, ALT, Glucose, Bilirubin,
Sat, Ferritin, si€u am.
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Dién di huyét sic to6 (Chi so xét nghi¢m
thanh phan huyét sic t6) (7): Thanh phan
huyét sic t6, nghi ngd mang gen hodc bi bénh
Thalassemia, nghi ngo bi bénh a-Thalassemia,
khi nghi ngd mang gen a-Thalaasemia, mang
gen bénh huyét sic t6 khi co cac huyét sic td
bat thuong, bénh huyét sic t6 khi ton thuong
gen o-globin, bénh huyét sac t6 khi ton thuong
gen B-globin nhu: HbE...

Phwong phép thu thip sb ligu: Cac sb ligu
duoc thu thap theo mot mau bénh an phu hop
v6i muyc tiéu nghién ctru, str dung cac két qua
xét nghi¢m dugc lam tai Khoa Huyét hoc -
Truyén mau va Khoa Hoéa sinh, Bénh vién da
khoa tinh Tuyén Quang.
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Phwong phap xir Iy s6 liéu: Tan sb va ty 1¢
phan trim (%) dugc st dung cho thong ké
mo ta v6i bién phén loai, gié tri trung binh va
do 1éch chuan duge dung cho théng ké mo
ta v6i bién lién tuc. S lidu duoc xir 1y theo
phuong phép thong ké y hoc trén chuong
trinh SPSS 20.0.

Dao dire trong nghién ctru: Nghién ctru dugc
su thong qua Hoi déng dao duc ctia Bénh vién
da khoa Tinh Tuyén Quang theo Quyét dinh
s6 69/QD-BV ngay 03/7/2017.

KET QUA

Pac diém chung cia doi twgng nghién ciru

Bang 1. Phan bé dd tudi va giéi cia ddi twong nghién ciu (n=151)

Dan toc Tay Dao Chung
Loai bién n % n % n %
Nam 55 36,4 33 21,9 88 58,3
Gioi' Nit 39 25,8 24 15,9 63 41,7
Téng 94 62,3 57 37,7 151 100
1 -6 tudi 40 26,5 34 22,5 74 49,0
ki 6-11 uﬂ;éi 34 22,5 9 5.9 43 28,5
> 11 tudi 20 13,3 14 9,3 34 22,5
Téng 94 62,3 57 37,7 151 100

*So sanh Gidi gitra tré Tay va Dao, Chi square = 0,006, p = 0,941

So sanh phdn loai tuéi giita tré Tay va Dao, Chi square = 7,462, p >0,05

Dan toc Tay chiém ty 1& 62,3%; dan toc Dao
chiém ty 1& 37,7%. Nam chiém ty 1& 58,3%;
nit chiém ty 18 41,7 %. Nhom tré 1 - 6 tudi
& ca hai nhém dén toc Tay, Dao chiém ty 1¢

49%. Nhom tré 6 - 11 tudi chiém ty 18 28,5%
va nhom tré >11 tudi chiém ty 18 22,5% & ca
hai nhoém dan toc Tay va Dao.

Pic di€ém lam sang cua doi twgng nghién ciru
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Bang 2. Pic diém triéu chirng 1Am sang khi tré vao vién (n=151)

Dén tc Tay Dao Chung

Tri¢u chirng n % n % n %

Ly do vao vién

Da xanh 85 56,3 52 34,4 137 90,7
Kham bénh khac 8 5,3 3 2,0 11 7,3
Kham suc khoe 1 0,7 2 1,3 3 2,0
Tong 94 62,3 57 37,7 151 100
Tri¢u chirng co’ nang khi tré vao vién
. Co 15 16,0 8 14,0 23 15,2
Hoa mat
Khong 79 84,0 49 86,0 128 84,8
X Co 36 60,0 24 40,0 60 39,7
Pau dau
Khong 58 63,7 33 36,3 91 60,3
Co 44 46,8 41 71,9 85 56,3
Khé ngu
Khong 50 53,2 16 28,1 66 43,7
R Co 46 48,9 27 47,4 73 48,3
Te tay
Khong 48 51,1 30 52,6 78 51,7
Co 3 3,2 3 53 6 4,0
Khé thé
Khong 91 96,8 54 94,7 145 96,0
Co 13 13,8 6 10,5 19 12,6
RLTH"
Khong 81 86,2 51 89,5 132 87,4

*So sanh 1y do vao vién; tuéi cia tré dan toc Tay va Dao, Chi square = 1,584, p = 0,453

**Roi loan tiéu hoa

Tré chu yéu dén kham va diéu tri bénh sang khi tré vao vién thuong gap: Kho ngu
Thalassemia vi thieu mau (> 90%) ¢ ca 2 (56,3%), t€ tay (48,3%), dau dau (39,7%).
nhom dan toc Tay va Dao. Triéu chung 1am  Triéu ching it gdp: kho tho (4%).

Bang 3. Pic diém phat trién thé chat (n=151)

- Dan toc Tay Dao Chung
Pac diém
phat trién n % n % n %
Can nang”
Binh thuong 59 62,8 31 54,4 90 59,6
Giam 2 SD 28 29,8 17 29,8 45 29,8
Giam 3 SD 7 7,4 9 15,8 16 10,6

Chiéu cao™
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- Dan toc Tay Dao Chung
Pac diém
phat trién n % n % n %
Binh thwong 73 71,7 43 75,4 116 76,8
Giam 2 SD 19 20,2 12 7,9 31 20,6
Giam 3 SD 2 2,1 2 1.3 4 2,6
Chiéu cao theo tudi
<-2SD 60 39,7 42 27,8 102 67,5
>-2SD 34 22,5 15 9,9 49 32,5

*So sanh tang truong can nang giita tré Tay va Dao, Chi square = 3,035, p > 0,5s

** So sanh tang trieong chiéu cao tré Tay va Dao, Chi square = 0,746, p <0,5

Can nang giam 2SD Ia 29,8%. Giam 3 SD la
10,6% va dan toc Tay la 7,4% so v&i nhom
dan toc Tay, bénh nhi dan toc Dao 1a 15,8% so
v6i nhom dan toc Dao. Tang trudng vé chiéu
cao giam 2 SD, 20,6% giam 3 SD la 2,6%.
Su cham tang truong chiéu cao & tré dan toc

Tay va dan toc Dao c6 su khac biét véi p<0,5.
Chiéu cao theo tudi < -2SD chiém ty 18 67,5%,
bénh nhi dan tdc Tay 1a 39,7 % bénh nhi dan
toc Dao 1a 27,8%. Chiéu cao theo tudi > -2SD
chiém ty 18 32,5%, bénh nhi dan toc Tay la
22,5%; bénh nhi dan toc Dao 1a 9,9%.

Bang 4. Pac diém da niém mac va xuwong bénh nhan Thalassemia (n=151)

Din tc Tay Dao Chung
Tri¢u chirng n % n % n %
Da xanh 94 62,3 57 37,7 151 100
Da Nhot 78 51,7 48 31,8 126 83,4
9
Niém Anh vang 70 46,4 49 32,5 119 78,8
Mac* \ R
g Vang sam 6 4,0 5 33 11 7,3
Nudu (loi) den 10 6,6 6 4 16 10,6
Budu tran 17 11,3 7 4,6 24 15,9
Miii tet 54 35,8 42 27,8 96 63,6
Xwong**
Ham trén ho 23 15,2 11 7,3 34 22,5
Gay xuong 8 5,3 4 2,6 12 7,9

Bénh nhi nhap vién c6 biéu hién da xanh
chiém ty 1€ 100%, niém mac nhot 83,4%, anh

vang 78,8%, nudu lgi den 10,6%. Ton thuong

vé xuong: 63,6% biéu hién mii tet; 22,5%
ham trén ho va 7,9% dau hiéu lodng xwong.
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Bang 5. Tri€éu chirng 1Am sang gan, lach va tim mach (n=151)
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. Tay Dao Chung
Lam Sang
n % n % n %
To 34 22,5 22 14,6 56 37,1
Gan
Khong to 60 39,7 35 23,2 95 62,9
D3 cit 13 8,7 7 4,6 20 133
Khong to 35 23,2 23 15,2 58 38,4
To 46 30,4 27 17,9 73 48,3
Lach bo 1 7 15,2 14,8 11 15,1
bo 2 16 34,8 9 33,3 25 34,2
Phan d6 lach to -
b6 3 19 41,3 13 48,1 32 43,8
bo 4 4 8,7 1 3,7 5 6,8
Binh thuong 37 24,5 22 14,6 59 39,1
) Nhip nhanh 26 17,2 11 7,3 37 24,5
Tim . , Thoi tim thu 15 9,9 13 8,6 28 18,5
Mach Bat thuong .
Suy tim 16 10,6 11 7.3 27 17,9
Téng 57 37,7 35 23,2 92 60,9

*So sdnh cdc triéu chimg tim giita tré Tay va Dao, Chi square = 2,531, p > 0,5

Triéu chimg gan to chiém 37,1%; lach to
chiém 48,4%, trong d6 chi yéu 1a lach to do
2 va d6 3, c¢6 13,2% bénh nhan da cit lach.
Co 60,9% bénh nhan c6 tri¢u chung tim
mach, trong d6 nhip tim nhanh chiém 24,5%.

Thiéu méau nang va vua diéu tri tai bénh vién
(91,3%). Ty 1¢ thieu mau nhe ¢ mirc khong

can truyén mau thap (8,7%).

Pac diém can lam sang cua doi twong
nghién ciru

Bang 6. Phan loai thanh phén huyét sic to theo dan thc Tay va Dao (n=151)

Dén toc Tay Dao Chung

TP HST TB = SD TB = SD TB + SD
S6 luong HC (T/1) 3,09+ 1,36 2,62+ 1,09 2,91+ 1,29
Huyét séc t6 (g/1) 65,9 +21,4 60,5+ 17,75 63,86 + 20,22
Hematocrit (%) 0,206 + 0,066 0,181 + 0,052 0,196 + 0,062
MCYV (fl) 69,42 + 9,98 73,16 + 5,04 70,83 + 6,12
MCH (pg/l) 22,57 + 3,93 24,24 + 3,83 23,20 + 3,97
MCHC (g/l) 321,84 +22,96 327,32 + 18,91 323,91 21,62
RWD 52,0 37,73 63,18 + 10,4 56,37 + 27,34
HbA1 71,58 + 21,60 72,65 + 23,78 71,98 + 16,36
HbA2 3,25+ 1,30 3,13+ 1,14 3,20+ 1,23
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Dan tc Tay Dao Chung
TP HST TB + SD TB + SD TB + SD
HbF 22,10 + 20,32 2423 24,16 23.47 21,83
HbE 19,48 + 13,03 17,90 + 18,27 19,99 + 14,53
HbH 14,26 + 4,07 6,80+ 5,7 11,30 + 5,91
HbBars’t 1,11+ 0,43 0,67 + 0,55 0,96 + 0,49
HbSC 2,3+2.39

S6 luong hong cau trung binh 1a 2,91 +
1,29T/1; huyét sic t6 trung binh 13 63,86 +
20,22g/1; MCV trung binh 1a 70,83 + 6,121];
MCH trung binh 1a 23,20 + 3,97pg/l. Ty 1¢
HbAI ¢ tri s6 trung binh trung giam 1a 71,98
+ 22,36; trong d6 HbA1 bénh nhan dan toc
Tay la 71,58 + 21,60 va bénh nhan dan tdc
Dao 1a 72,65+23,78. HbA2 trung binh 1a 3,20
+ 1,23; dan tdc Tay 1a 3,25 £ 1,30 va Dao la
3,13 £ 1,14. HbF trung binh 23,47 + 21,83;
dan toc Tay la 22,10 £+ 20,32 va Dao 1a 24,23

+ 24,16. HbE trung binh 19,99 +14,53; dan
toc Tay la 19,48 + 13,03 va Dao la 17,90 +
18,27. HbH trung binh 11,30 £+ 5,91; dan toc
Tay la 14,26 = 4,07 va Dao 1a 6,80 + 5,7. Ty
1¢ B-Thalassemia chiém ty 18 cao (71,5%),
trong d6 ¢ dan toc Tay (42,4%) cao hon
dan toc Dao (29,1%). Ty 1€ p-Thalassemia/
HbF gap kha cao (18,5%) va tré dan toc Tay
(12,6%) cao gap doi tré dan toc Dao (5,9%).
Ty 1€ bénh a-Thalassemia gap 7,9% va a-3
Thalassemia két hop 1a 2%.

Bang 7. Phén loai thé bénh va kiéu hinh bénh Thalassemia theo két qua HST (n=151)

Phan loai bénh Kiéu hinh n %
. A FA 106 70,2
B-Thalassemia
A F 2 1,3
. EF 1 0,7
B-Thalassmia/HbE
EFA 27 17,9
A, ABart’s H 6 4.0
a-Thalassemia CSAAH 0,7
CS A A Bart’s H 5 3,3
Thé két hop EA Bart’s
A, FAS 1 0,7
a, p-Thalassemia R
P A,FABart’s 2 13
Tong 151 100

Kiéu hinh B-Thalassemia trén dién di huyét
sc t0 thuong gap nhét 1a A, FA chiém ty 1¢
70,2% va AF ¢o 2 qhiém ty 1¢ 1,3%7. Trong
do B-Thalassemia két hop HbE. Kiéu hinh
o-Thalassemia c6 3 loai AZ,A Bart’s ‘H, CS
A AH, CS A A Bart’s H chiém ty I¢ lan luot

la 4,0%; 0,7% va 3,3%. B-Thalassemia/HbE
¢6 2 kiéu hinh 1a EF va EFA véi ty 1& 0,7%
va 17,9%. Thé két hop a, B -Thalassemia c6 2
kiéu hinh A, FAS, A, FABart’s chiém ty 1¢ 1an
luot 12 0,7% va 1,3%.
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Bang 8. Pic diém sinh hoa mau & nhém tré theo dan tc (n=151)

Dan toc . 2
Chi s6 sinh hoa Tay Dao Tong p
X+SD n % n % n %
Binh thwong 72 47,6 48 31,7 120 794
Glucose (umol/l) 53+1,2 . <0,05
Tang 22 145 9 59 31 20,5
Binh thuong 16 10,6 19 12,6 35 232
ALT (U/L) 62,76 £92.5 . <0,05
Tang 78 51,7 38 252 116 76,8
Binh thuong 45 298 36 23,8 81 53,6
AST (U/L) 71,89+70,74 . > 0,05
Tang 49 325 21 139 70 464
cre Binh thwong 16 10,6 8 53 24 159
Billirubin TP 8421 + 81.86 - > 0,05
(umol/l) Tang 78 51,7 49 32,5 127 84,1
Y Binh thuong 58 38,5 37 23,8 95 623
Bilirubin GT 1477+ 133 - > 0,05
(umol/l) Tang 37 244 20 13,3 56 37,7
) Binh thwong 56 37,1 30 199 86 57,0
Sat (umol/1) 23,52 +£12,27 . > 0,05
Tang 38 252 27 17,9 65 43,0
Binh thwong 16 106 8 53 24 159
Ferritin (ng/dl) 2867,2+2706,5 — > 0,05
Tang 78 51,7 49 32,5 127 84,1

20,5% bénh nhi c6 tdng dudong mau; 76,8%  trung binh (2867,2ng/dl), Bilirubin mau tang

tang SGOT co6 su khac biét gitra dan tdc Tay chiém ty 1¢ 84,1%.
va Dao (p < 0,05). Tri s6 Ferritin huyét thanh ~ Két qua truyén mau

Bang 9. S6 lrgng hong cau khdi (ml) cho dot diéu tri

o-Thalassemia

143,12 £217

Pac diém

Luong HC (ml)

B-Thalassemia /HbE
391,6 +£193,3

Chung
348,72 +£205,7

p-Thalassemia

379,2 + 174,6

Thé B thal/HbE nhiéu nhat so véi thé o, B
thong thuong.

S6 lwong hong cau khéi diung cho mot bénh
nhan/1 dot diéu tri 1a 348,72 + 205,7ml.
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Bang 10. Mirc dd thay ddi Hb sau dot truyén mau

Lwong Hb thay d6i n %
Giam 1,2
Tang < 30 (g/1) 37 24.4
Tang 30 - 60 (g/1) 47 31,4
Tang 60 - 90 (g/1) 39 25,6
Tang 90 -120 (g/1) 21 13,9
Tang > 120 (g/1) 5 3,5
Tong 151 100,0

Bénh nhéan phai dén nhdp vién truyén méau 4
tuan/lan chiém 40,7%. C6 4 bénh nhan dén vién
truyén mau > 1 ndm/lan va 19 bénh nhan khoang
cach truyén méau 2 tudn/lan. Sau mot dot truyén
méu sd lugng huyét sic t6 tang nhiéu nhat tir
30-60 g/l c6 47/151 bénh nhan chiém 31,4%.
C6 2 bénh nhan luong Hb giam sau khi truyén
mau. Ferritin c6 cai thién sau diéu tri, ferritin
huyét thanh giam sau diéu tri véi p < 0,05.

BAN LUAN

Pac diém chung cia doi twgng nghién ciru

Trong 151 bénh nhan nghién ctru, két qua (bang
1) cho thay c6 88 bénh nhi nam chiém 58,3%
va 63 bénh nhi nir chiém 41,7%. Ty 1 bénh
nhi nam/ntr 1a 1,4/1. Ty 1¢ nay tuong duong
v&i nghién ctru cua tac gia Phung Nha Hanh tai
Bénh vién da khoa Xanh Pén nam 2015 (9). Co
94 bénh nhi dan toc Tay chiém 62,3%; 57 bénh
nhi dan toc Dao chiém ty 18 37,7%. Bénh nhi
tlr 1-6 tudi 1a 49%; tir 6 - 11 tudi 28,5% va tré
tu 11 tro di ty 1€ kha cao 22,5%. Tuong duong
v6i nghién ctiru bénh nhan B-Thalassemia cua
Tran Thi Qué Huong (1993) tai TP.HO Chi
Minh tré tir 1 dén 6 tudi 33,6% (10).

Pic diém lam sang cua doi twgng nghién ciu

Ly do vao vién (Bang 2) 1a da xanh cua nhom
tré dén kham va diéu tri bénh Thalassemia
tai bénh vién 1a 90,7% & ca 2 nhém dan toc

Tay va Dao. Ty 1€ néy cling tuong dong véi
nghién ciru ctia Nguyén Hoang Nam (2019)
v6i 95,2% (11). Viéc nhén thirc vé ddu hiéu
da xanh va cho tré di khdm bénh chung té da
c6 su thay ddi trong nhan thue, dac biét nguoi
dan toc thiéu sb tai tinh mién nai nhu Tuyén
Quang. Triéu chung lam sang cua tré khi nhap
vién da dang, d6 1a dau hiéu khién tré phai
nhap vién (Bang 2), d6i khi nhitng ddu hiéu
nay do chu quan cua bd, me tré nhu hoa mit
chiém (15,2%), dau hiéu té tay 1a (48,3%), rdi
loan tiéu hoa (13,8%), nhitng tri¢u ching co
nang khong dac hi¢u va doi khi véi nhiing tré
nhoé chua cam nhan duoc.

Két qua nghién ctru phat trién thé chit (Bang
3) cho thdy c6 45 bénh nhi chdm phat trién
vé can nang giam 2SD chiém 29,8%; giam
3SD chung cta 2 dan tdc 1a 10,6% va cham
phat trién chiéu cao giam 2SD 14 20,6%; gidm
3SD 1a 2,6% chung ca 2 nhém dan toc Tay va
Dao. Khoéng c6 su khac bi¢t gilta 2 dan toc
Tay va Dao (p > 0,5). Nghién ctru cua Bui
Ngoc Lan (1995) cho thidy T4 va coctisol,
muc do T3, T4 giam tuong duong véi muc
d6 nhiém sat, 1a nhimg hoc moén tham gia
vao qua trinh ting trudng (12). Pay 1a yéu to
gitip cho viéc tu van tuan thu diéu tri, truyén
mau dinh ky dung chi dinh, tuan thu viéc didu
tri thai sat va tu van dinh dudng cho tré mic
bénh Thalassemia giup cai thién thé chét,
chiéu cao (13). 100% bénh nhi khi nhap vién
déu co tinh trang da xanh, kém theo niém mac
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nhot chiém 83,4%. Mot s tré biéu hién tinh
trang thiéu mau tan mau man tinh voi da anh
vang 78,8% va vang xam la 7,3% (Bang 4).
Phu hop nghién ctru cua Phung Nha Hanh va
cong sy nam (2015) tai Bénh vi¢n Xanh Pon
v6i 100% c6 biéu hién thiéu mau hoang dan
(9). Cling nhu cua Lé Thi Na va cong su tai
Bénh vién da khoa tinh Pht Tho nam (2015)
vang da l1a 65,6% (14).

Két qua bang 5 cho thay, bénh nhi c6 triéu
chung tim mach 1a 60,9%; trong do6 nhip
tim nhanh (24,5%), bénh nhan nghe tim c6
tiéng thoi tam thu (18,5%), ¢6 17,9% c6 dau
hiéu suy tim. Tuong duong nghién clru ctia
Nguyén Viét Ha va cong su (2017) tai Hai
Phong vé&i nhip tim nhanh 1a 75,6% va suy
tim la 10,8% (15). Lach to 1a m¢t trong nhiing
triéu ching 1am sang chinh vé thiéu mau tan
mau man tinh. Trong nghién clru cua chiing
t6i, co lach to 1a 48,3%, di cat lach 1a 13,3%.
Két qua nay tuong duong véi nghién ciru cia
Nguyén Ngoc Sang (2003) tai Bénh vién tré
em Hai Phong voi ty 18 co lach to chiém tir
58,5 -71,1% (16). Trong s6 nhing bénh nhan
lach to ma chua ct 1ach d6 3 chiém cao nhit
43,8%, tiép dén do6 2 1a 34,2%, c6 4 bénh nhi
lach to d6 4 chiém ty 18 6,8%. Da c6 20 trudng
hop ty 1€ 13,3% lach qua to cuong lach phai
cat lach (3). Gan to chiém 37,1%, céc bénh
nhan nay thuong keém theo lach to. Gan to
day 1a biéu hién quan trong cua tinh trang
nhiém sit. Tinh trang ting tao mau ngoai tuy
la mdt nguyén nhan lam gan to. Siéu am gan
¢6 hinh anh gan to chiém 72.8%. Bénh nhén
nhap vién diéu tri va truyén mau (Bang 6) nén
déu co tinh trang thiéu mau ning chiém dén
43,0%, thiéu mau trung binh la 48,3%; chi
c6 8,6% thiéu mau nhe. Sé tré thiéu mau nhe
thuong nhap vién diéu tri vi bénh khac nhur:
Viém phé quan phdi, hay rdi loan tiéu hoa.

Pac diém can lam sang cua doi twong
nghién ciru

Chan doan, diéu tri va tién luong bénh nhi
Thalassemia, chi yéu dgya vao xét nghiém
tong phan tich té bao mau ngoai vi. Tai bang
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7, tat ca cac bénh nhi Thalassemia déu thiéu
mau cic mic do khac nhau vé phan huyét
sdc t6, lugng Hb trung binh 13 65,9 + 21,4g/1.
Trung binh hong cau 1a 2,91 + 1,29T/1. Chi
s6 MCV va MCH c6 gia tri quan trong trong
viéc dinh huéng tinh trang mang gen dot bién.
Trong nghién ctru ndy chi s6 MCV chung cho
ca 2 dan toc trung binh 70,83 + 6,12fl. Nghién
ctru ctia Nguyén Thi Thu Ha va cong sy nhém
thip nhat c6 MCV 1a 63,55 + 3,991 va cao
nhit & nhom o 1a 82,28 + 2,26fl. Nghién ciru
nay MCH 1a 23,20 + 3,97pg/l va RWD la
24,69 + 7,47pg/l (17). Mot nhom nghién ctiru
khéc cua Chan L.C va cong sy nam (2011) &
Hong Kong da dé cap dén viéc c6 nén khong
viéc xét nghiém gen cho ca nguoi co MCV tu
80 - 85f1 thi phat hién 32,6% HbSC va 3,1%
mang gen HbE (18).

Két qua cua ching toi (Bang 9) vé thanh phan
Hemoglobin thay dbi véi cac kiéu hinh theo két
qué dién di huyét sac td A2A Bart’sH 13 6 truong
hop chiém 4,0%. CSA2A Bart’s H ¢6 5 chiém
ty 1€ 3,3%. Déi véi bénh nhi B-Thalassemia tri
sO trung binh HbA 14 73,80%; kiéu hinh theo
két qua dién di huyét sac t6 1a A2FA chiém da
56 70,2% va A2F 1a 1,3%.

Trong nghién ctru cua chung t61 (Bang 10)
¢6 20,5% bénh nhan tang Glucose mau. Tang
duong huyét 1au dan s& dan dén hau qua la
bénh nhan méc bénh dai thao duong do gia
insulin 14 bién chung hay gip & bénh nhan
Thalassemia trén 10 tudi, vi 2 nguyén nhan:
giam san xudt insulin & tuyén tuy va ty khang
insulin. Trong nghién ctru ALT trung binh Ia
62,76 + 42,51U/L; c6 76,8% bénh nhan cé
tang ALT. Dong thoi AST trung binh 1a 71,89
+ 60,74U/L; c6 46,4% bénh nhan tang AST.
Ciing tai (bang 10) xét nghiém bilirubin mau
thdy c6 bénh nhi cé ting bilirubin toan phan
va tang ca bilirubin gian tiép. Lugng bilirubin
trung binh 1a 84,21 + 81,86 pmol/l. Bilirubin
gian tiép tri s trung binh 13 14,77 + 13pumol/l.
Két qua trén chung t6 bilirubin ting co lién
quan dén qua trinh tan mau va 1a tan mau tir
ttr, man tinh.
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Nhan xét két qua truyén mau

S6 lwong hong cau khéi dung cho mot bénh
nhan trong mot dot diéu tri (Bang 11) la
348,72 + 205,7ml. Thé B thal/HbE nhiéu
nhat 391,6 + 193,3. Két qua vé khoang cach
truyén méau (Bang 12) cho thiy, bénh nhan
phai truyén mau mdi 4 tuan/lan chiém ty 18
lon (40 7%). C6 nhiing bénh nhan thé nang
s6 lan tai nhap vién truyén mau ngan 2 tuan/
lan, sé bénh nhan nay chiém ty 1€ (12,8%).
Tuy nhién ty 18 bénh nhan 6-12 thang/lan 1a
4,6%. C6 2,3% bénh nhan > 1 nim truyén
méu mot 1an.

Vé mirc d6 thay d6i Hb sau mdi dot truyén
mau (Bang 13) chi ra: sau mot dot truyén
mau sé luong huyét sic t6 ting nhiéu nhat
tir 30 - 60 /1 1a ¢6 47/151 chiém 31,4%. Co
2 bénh nhén lugng Hb giam sau khi truyén
mau. N6ng do Hb cua bénh nhan ¢ muc do
nao can truyén mau ngay va duy tri Hb bao
nhiéu 13 nhitng vin d& con nhiéu y kién.
Tuy nhién theo khuyén cdo ctia Lién doan
Thalassemia Qudc t& (2008) trudc truyén
mau néng d6 Hb 90-105g/1 dé dam bao cho
su phat trién binh thuong va khong anh
huong dén kha niang hoat dong thé luc (3).
Do diéu kién kinh té vé phia bénh nhan nhiéu
ngudi khong co kha ning xudng bénh vién
tinh dé truyén mau. Chi dap tng dugc ndng
do Hb 1a 30 - 60g/1. Ferritin c6 cai thién sau
diéu tri, ferritin huyét thanh gidm sau diéu
tri voi p < 0,05. Dya vao chi s6 LIC ¢ gan
va tri s6 Ferritin cho thay luong Ferritin da
giam dang ké.

KET LUAN

Qua nghién ctu 151 bénh nhan Thalassemia
diéu trj tai Khoa Nhi, Bénh vién da khoa tinh
Tuyen Quang chung t6i c6 thé két luan: Phan
bé tré Tay didu tri la 62,3% cao hon tré¢ Dao la
37,7%. Lira tudi mac bénh sém dudi 10 tudi
chiém ty 18 77,5%. Tré Thalasseia nhap vién
Itra tudi cao nhat dudi 3 tudi 35,8%, trén 11
tudi c6 11,9%.
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Nhom tré méc Thalassemia tai bénh vién biéu
hién thiéu mau khi nhdp vién la 100%, trong
d6 88,7% thiéu mau tir vira dén nang. Biéu
hién thiéu mau tan mau man tinh nhu vang
da, niém mac sam (92,7%), triéu ching tim
mach (60,3%), bién dang xwong (100%), lach
to hodc di cit lach (60%). Tinh trang thiéu
nang vdoi Hb 1a 63,86 +20,22¢/1, véi hinh thai
tinh chat 1a héng cAu nho, nhuoc sic (MCV
70,83 + 11fl; MCH 23,20 £+ 3,97pg/l) va
khoang tréng hong cau 16n (RDW% la 56,37
+27,34).

Dién di huyét sic to cho thdy sy bién dbi
bat thuong vé thanh phan va ty 18 trong do
HbAL tri s6 trung binh 71,98 + 16,36; HbA2
la 3,20 + 1,23; HbF trung binh 1a 23,47 +
21,83, HbE 1a 19,99 + 14,53; HbH 1a 11,30
+ 5,91; Hb Bart’s 0,96%; HbCS 2,3%. Co
4 thé bénh Thalassemia khi phan loai theo
dién di trong d6 p-Thalassemia chiém 71,5%;
B-Thalassemia/HbE 18,5%; o-Thalassemia
7,9%; o-Thalassemia thé phdi hop véi
B-Thalassemia 2,0%. Thura st & bénh nhi
Thalassemia tai bénh vién cao (Ferritin
2867,2 + 2706,5ng/1, st huyét thanh.

S6 luong hong cau khdi dung cho mot bénh
nhan trong mot dot diéu tri la 348,72 =
205,7ml; thé B thal/HbE nhiéu nhat 391,6
+ 193,3. Bénh nhan phai dén nhdp vién
truyén méu 4 tuan/lan chiém 35/86 (40,7%).
Sau mot dot truyén mau sd luong huyét sic
td tang nhidu nhit tir 30 - 60g/l 1a 27/86
(31,4%). Ferritin c6 cai thién sau diéu tri véi
p <0,05.

Khuyén nghi: Do dic diém Thalassemia 1a
bénh di truyén, phd bién va viéc chan doan
con kho khan va thuong mudn, diéu tri chua
day du, kip thoi. Bén canh viéc tu van hon
nhén tai tinh Tuyén Quang con chwa duoc dé
cap dén, chan doan trude sinh con kha mo hod
v6i cong dong cac dan toc ving siu, chung
t6i xin kién nghi:

- Nguoi bénh Thalassemia can duge kham va
diéu tri dinh ky dé han ché cac bién ching.

127



D6 Thi Thu Giang va cfng sw
Ma DOI: hups://doi.org/10.38148/JHDS.0506SKPT21-048

- Xay dung mo hinh dy phong Thalassemia
tai tinh Tuyén Quang: M6 hinh sang loc - tu
van két hon tai cong dong, tu van tién chuyén
phoi dua trén phuong phap thu tinh trong éng
nghiém va tu van sang loc trudc sinh.

Loi cam on: To6i xin cam on sy giup do cua
Ban 1anh dao Bénh vién da khoa tinh Tuyén
Quang, Tap thé thay co gido Truong Pai hoc
Y - Dugc, Pai hoc Thai nguyén, thiy gido
hudng dan da hd tro toi dé thyuc hién bai tong
quan nay.
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A study on clinical, subclinical and treatment results in Thalassemia
patients of ethnic Tay, Dao in pediatric department at Tuyen Quang
general Hopspital
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Objective: To study of clinical, subclinical and treatment results in Thalassemia patients of
ethnic Tay, Dao in pediatric department at Tuyen Quang general Hopspital. Methodology:
Retrospective study combined with cross-sectional description was conducted on 151
Thalassemia patients treated at the Pediatric Department of Tuyen Quang General Hospital
from January 2017 to December 2017. Results: Among 151 Thalassemia patients: 58.3% were
male; Tay ethnic group has a higher rate of 62.3%. Mean erythrocyte mass 23.2 + 3.97pg/l).
Hemoglobin electrophoresis has HbA1 of 71.98 + 16.36; HbA2 is 3.20 = 1.23 and HDbF is
23.47 +21.83. Pediatric B-Thalassaemia accounted for 71.5%; 20.5% of pediatric patients have
elevated blood sugar. The number of red blood cells used for a patient in a course of treatment
is 348.72 £ 205.7ml; B-thal/HbE body at most 391.6 £ 193.3. Conclusions: The proportion
of patients with Thalassemia in man higher than female, ethnic Tay is more than ethnic Dao.
Almost of patients has hyperpigmentation, large spleen and no abnormal bone.

Keywords: Thalassemia, clinical characteristics, subclinical, treatment, ethnic Tay, ethnic Dao.
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