THIEU MAU TAN HUYET
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Muc tiéu:

1. Dinh nghia va liét ké duge cac nguyén nhan gay tan huyét

2. Trinh bay duoc cac triéu chirng 1am sang va sinh hoc cac
bénh do nguyén nhan tan huyét

3. Trinh bay dugc cac nguyén tac diéu tri cac bénh do nguyén

nhan tan huyét



LUU PO CHAN POAN THIEU MAU
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MCYV ting

y
Dai nguyeén bao (-):
. Suy, gidp
. béhI§ gan
. Suy iy
. Blacfan-Diamond
Dai nguyén bao (+):
. thidu vit B12,
ac.folic

\ 4

(HCL cb thé bt)

Loan tap HC
Suy tay

TMdo (Thalassemia)
viém man,

Giam nguyén HC

TM nguyén bao sat

Chan déan thiéu mau tan huyét & vi tri clia cac mii tén trong Ivu d6 chan doan thigu
mau




Pinh nghia:
. HC bi v3, doi song HC < 120 ngay
. HT xay ra: hé vdong n6i mo lach, gan, tuy xg

. 2 dang: di truyén +++ va mac phai
. Pang bao, dap tng tdy, tdng Bilirubin

Lam sang:

. Nang - nhe, nhanh - cham, tuy IGa tudi

. Vang da nhe, vang mat, ti€u Hb dang t6i cap
. Lachto £, ganto %

. Bién dang xuong: so, mat, chi

. Tinh chat di truyén: séc toc, gia dinh



Sinh hoc: két qua chi dang tin cay 3 thang sau truyén
mau +++

. Téng phan tich t& bao mau, lugng HC Iugi > 150.000,
dang bao

. Bat thuéng HC trén lam mau:
. HC véi hinh dang khéng déu (poikilocytose)
Thalasseémie
.HC hinhbia : bénhHbC
.HC hinh liétm : bénh Hb S
. HC hinh cau : Minkowski Chauffard
« Tang Bilirubin ty do / mau
« Nhdm mau, test de Coombs
- Dién di Hb
« Do luéng men HC: G6PD, pyruvate kinase
. Stic bén tham th&u: | trong bat bt mang HC



Hématies normales ——>»

Tt Normal erythrocyte
Pmkﬂoqﬂe — Red Blood Cells)

Sphérocyte




DI TRUYEN:

A/ Bat thuéng mang HC:
- Bénh HC hinh cau
- Elliptocytose
- Ovalocytose
- Acanthocytose
B/ Bat thuong HST:
1. Bénh cua HST:
- HC hinh liém: Hb S
- HSTC, D, E
- HST khoéng bén
2. Bénh Thalassémie:
- Béta Thalassémie
- Alpha Thalassémie
C/ Thiéu men: G6PD, Pyruvate kinase

MAC PHAI:
A/ Do mién dich

B/ Khéng do mién dich



I. THIEU MAU HUYET TAN DI TRUYEN:

1. B&nh HC hinh cau: Minkowski Chauffard
Di truyén, ki€u troi, da trang, Spectrine
e L4m sang:
. Tudi : mGi sinh —> vang da sd sinh
vai thang —> TMHT
16N —> kham téng quat - gia dinh
. Triéu chung: vang da, lach to

Mé&t méi, biéng an, nhiém trung thudng xuyén



l. THIEU MAU HUYET TAN DI TRUYEN:

1. B&nh HC hinh cau: Minkowski Chauffard
e Canlam sang:

. Thi€u mau dang bao

.HC mang T

. Tay: T nguyén HC

. T bilirubin / mau

. S&t huyét thanh bt

. Thi€u m&u dang bao

e Dang lam sang:

. n&ng : nhiéu dgt 4 lugng HC

. nhe : —> tudi truéng thanh

. vang da so sinh: néng, sém, khé chan doan



I. THIEU MAU HUYET TAN DI TRUYEN:

1. Bénh HC hinh cau: Minkowski Chauffard

o Diéu tri:
. Catlach ( > 6 tudi)
chling nguia day du, du phong PNC
—> Bénh kha haon, nhung: bat thudng gen va

HC van tén tai

2. Cac dang khac: nhe, khong co triéu chung
Elliptocytose, Ovalocytose, Acanthocytose



DI TRUYEN:

A/ Bat thuéng mang HC:
- Bénh HC hinh cau
- Elliptocytose
- Ovalocytose
- Acanthocytose
B/ Bat thuong HST:
1. Bénh cua Hb:
- HC hinh liém: Hb S
- HSTC,D, E
- HST khéng bén
2. Bénh Thalassémie:
- Béta Thalassémie
- Alpha Thalassémie
C/ Thiéu men: G6PD, Pyruvate kinase

MAC PHAI:
A/ Do mién dich

B/ Khéng do mién dich



Cau truc cua Hb:
- Héme va Globine
Heme: Fe ++ va Protoporphyrine
Globine: 4 day polypeptid a, B, v, o
2 doi giobng hét nhau

_ Cac loai Hb:
Al s, B (95 -98% ) > 6 thang
A2 : Ay, 0, (2-3%)
F 0o, Y, (75 -80% ) G sO sinh,

mat sau 6 thang



Cac loai Hemoglobin

So sinh > 6 thang — nguoi
16n
HbA1 =a, B, <20% 97 -99 %
HbA2 =, 0, <1% 1,5-3,5 %
HbF =a, Y, 80 % 0,5-2 %




1. Bénh cua Hb

Bénh HC hinh liém
. Hb S : Sickle ; do acid glutamic bj thay thé
bGi Valine trén chudi 8

Al : a,, B, (95-98% ) > 6 thang
A2 (12,62(2'30/0)
F: oy, Y (75-80% ) & sd sinh, mat sau 6 thang

. Dan da den
. Thi€u Oxy —> HC hinh liém, tAc mach, hoai tU
.2 dang:



1. Bénh cua Hb
Bénh HC hinh liém
* Péng hop tu:

« Lam sang:
Xanh xao, vang da lach to, gan to
Cham phat trién thé chat
Hinh thanh cuc méau (tc mach)
- X-quang: vom so hinh rang lugc, mat chat voi
. Huyét hoc: TM dang séc, HC hinh liém
. Chan dodn: Hb S, HbA1 = 0, HbA2 va HbF it
. Tién lugng : khéng tot
. Diéu tri: triéu chiing
truyén mau khi Hb < 8 g%, gidm dau, chéng NT
. Chan doan trudc sanh



1. Bénh cua Hb
Bénh HC hinh liém

* Di hgp tu:
It TCLS, thi€u mau khdng thudng xuyén
Chéan doan: Hb S < HbA1
Khong can diéu tri

b. Bat thuéng Hb C, D, E: nhe, tién lugng tot

c. Bat thuong do Hb khéng bén



DI TRUYEN:

A/ Bat thuéng mang HC:
- Bénh HC hinh cau
- Elliptocytose
- Ovalocytose
- Acanthocytose
B/ Bat thuong HST:
1. Bénh cua HST:
- HC hinh liém: Hb S
- HSTC, D, E
- HST khoéng bén
2. Bénh Thalassémie:
- Béta Thalassémie
- Alpha Thalassémie
C/ Thiéu men: G6PD, Pyruvate kinase

MAC PHAI:
A/ Do mién dich

B/ Khéng do mién dich



2. Bénh Thalassémie
B Thalassémie

1 Trén thé gii: 3% mang gen B Thalassemia
1 Nam A Chéau: 5-10% mang gen o Thalassemia

* Thé nhe: Tiém an, khong thi€éu mau, xanh xao nhe (Hb: 9-
12g/dL), HC nhd, sat huyét thanh binh thudng, Hb A2 ting

* Thé trung gian: HC nhd, Hb > 7, ting Bilirubine, cham phat
trién thé chat, lach to viia, nét mat dac biét (xuat hién 2-
5tudi), co thé can truyén mau

* Thé nang: thiEu mau nhudgc séc nang ( Hb: 1-6 g/dL), HC nhd,
HC hinh dang khdong déu (poikylocytose), kich thudc khong
déu (anisocytose), tdng Bilirubine, chAm phéat trién thé chat,
gan lach to, dién di Hb: chd yéu HbF va HbA2



B Thalassemie
Thé nang: B&nh Cooley: thiéu mau xuat hién tir 2 thang - 2 tudi
- xanh xao, vang mat
- gan lach to
- vé mat dac biét
- cham phat trién thé chat, tri tué
- xuat hién sém
: Xg so day, c6 hinh rang lugc, loang xg
: - Thi€u mau, nhudc sac, HC nhd
- HC mang tang vua. Tay giau
- Tang Bilirubin. Sat huyét thanh bt hoac tang
- bién di Hb: HbF : 20 — 80% va Hb A2
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2. Bénh Thalassémie
B Thalassémie

- Truyén mau dinh ky, theo chuong trinh, 1thang/lan (Hb trudc truyén
mau: 9,5 -10,5 g/dL)

- Cat lach: khi truyén mau > 200-250 ml/kg/nam, hoéc cé cudng lach

- 1 luong sat huyét thanh = DESFERROXAMINE (TDD, 10 gid /dém, X 5-

7 ngay /tuan) => duong uéng: DEFERASIROX (udng, 30mg/kg/ngay)

- Vit E: lam bén mang HC

- Acid folic: giup tao HC

- Ghép tuy, ghép gen +++

Chan doan trudc sanh: giup phat hién sém

Tién lugng: rat xadu, khéng séng qua tudi day thi



2. Bénh Thalassémie
B Thalassemie
Cac dang bat thwong khac

HbA, HbF
B Thalassemia trait + HbA, 7 3,5-8% 1-5%
opf Thalassemia < 3% 5-15%
B Thalassemia trait + HbA, A + 3,5-8% 5-20%
HbF 72
B Thalassemia trait + HbA, binh < 3%
thudng




2. Bénh Thalassémie
o Thalassémie

*Pong hop ti: chét trong bao thai
Hb Bart’'s (v 4)

*Dihgp ti: —>~HbH:B4
BT: Al : a,,B, (95-98% ) > 6 thang

A2 . (12,82 (2'3%)
F: a,,7 (75-80%) G sosinh



Hb Bart’s (y4)

Hydrops fetalis

27


http://www.google.fr/imgres?imgurl=http://hpe4.anamai.moph.go.th/hpe/images/thal/rcd_H_fetalis.jpg&imgrefurl=http://anne33.wordpress.com/%E0%B8%AD%E0%B8%B2%E0%B8%81%E0%B8%B2%E0%B8%A3/&h=241&w=155&tbnid=a16BM-aUrZSgbM:&zoom=1&tbnh=92&tbnw=59&usg=__Pfpz0_DdixfVMi8_iF3WHlp3_MU=&docid=hAqVXYy5JvC6HM&sa=X&ei=T488VNmyG8jx8gXc04GICQ&ved=0CIEBEPUBMAw&dur=7984
http://www.google.fr/imgres?imgurl=http://www.med.cmu.ac.th/dept/obgyn/2011/images/stories/Ultrasound/Basic_Ultrasound/Anomaly/Hydrops3.jpg&imgrefurl=http://www.med.cmu.ac.th/dept/obgyn/2011/index.php?option=com_content&view=article&id=160:basic-ob-us&catid=38&Itemid=378&h=260&w=320&tbnid=tqud9nautuHqEM:&zoom=1&tbnh=102&tbnw=125&usg=__yxxmn4M0_UgnMFay1aQP9UOCxIw=&docid=U8zloEsrKsPWhM&sa=X&ei=T488VNmyG8jx8gXc04GICQ&ved=0CHgQ9QEwCQ&dur=105

DI TRUYEN:

A/ Bat thuéng mang HC:
- Bénh HC hinh cau
- Elliptocytose
- Ovalocytose
- Acanthocytose
B/ Bat thuong HST:
1. Bénh cua HST:
- HC hinh liém: Hb S
- HSTC, D, E
- HST khoéng bén
2. Bénh Thalassémie:
- Béta Thalassémie
- Alpha Thalassémie
C/ Thiéu men: G6PD, Pyruvate kinase

MAC PHAI:
A/ Do mién dich

B/ Khéng do mién dich



1. Thiéu G6PD: tinh lin, lién quan dén gidi tinh
- Cac yéu té gay huyét tan : thuéc (bang)
thuc an
siéu vi, VT, tiéu dudng
- Lam sang: dét ngot
Sét, nhiic dau, dau bung, dau that lung
Vang da, lach to. Tiéu Hb mau xa xi (+++)
Con ngan
- CLS: HC | , Po lugng G6PD
- Piéu tri: Cho udng nhiéu nudc, truyén dich, truyén mau
Gilia cac dot —> bt. Danh sach thudc.
2. Thiéu pyruvate kinase



Hong cau: Van chuyén oxy, chtra huyét sac to, hoat dong
chuyén hoa

Bao vé thanh phan cia HC — Hé thong men:

6-PHOSPHOGLUCONATE T

Bio-synthetic
Reactions

GS-SG Glutathione

Reductase

Anti-Oxidant
Activity
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THIEU G6PD
DANH SACH THUOC CAN TRANH

Chong SR: Primaquine, Pamaquine, Quinine
I s6t, { dau :Ac salycilic, Aminopyrine,
Phénacétine
Sulfamid, sulfones
Furadoine, Furoxane
Chat#: Bleu de Méthylene
Acid ascorbique
Probénécide
Quinidine
Chloramphénicol
Vit K hydrosoluble
INH
Acid para amino salicylique PAS
Phényl hydralazine



THIEU G6PD
Thuc pham can tranh:
Mot sd dau
Artichauts, Mang tay




DI TRUYEN:

A/ Bat thuéng mang HC:
- Bénh HC hinh cau
- Elliptocytose
- Ovalocytose
- Acanthocytose
B/ Bat thuong HST:
1. Bénh cua HST:
- HC hinh liém: Hb S
- HSTC, D, E
- HST khoéng bén
2. Bénh Thalassémie:
- Béta Thalassémie
- Alpha Thalassémie
C/ Thiéu men: G6PD, Pyruvate kinase

MAC PHAI:
A/ Do mién dich

B/ Khéng do mién dich



THIEU MAU HUYET TAN MAC PHAI:

A/ Thi€u méau huyét tan do mién dich:

® Truyén nham nhdm mau, nhiéu lan

m Bat thuéng nhdm mau me - con

m Do khang thé mién dich - di ung:
Thudc = KN : PNC, Sulfamides, Antihistamine,
Chlorpromazine, Quinine

B Tu mién



Il. THIEU MAU HUYET TAN MAC PHAI:

A/ Thi€u méau huyét tan do mién dich:

Dot ngdt: xanh xao, mét moi, sét,
vang da, lach to, tiéu Hb
test de Coombs truc ti€p +, KT bat thudng +
. NT TMH
. Phéi: mycoplasme
. Siéu vi
. Khoéng ro
truyén mau
Corticoid: 2-3 mg/ kg
LI EVAUED
. cap tinh, thoang qua, lanh sau 2 - 3 thang
. man tinh, test de Coombs +



II. THIEU MAU HUYET TAN MAC PHAI:
B/ Mac phai - Khéng do mién dich:

* KST +++ So sinh:  vi khuan, siéu vi
Tré I6n: KST SR +++, NTH
* Ng6 ddc: ndm, noc ran, Tétrachlorure carbone
* H/c Tan huyét tang uré mau
* Do prothése (b6 phan gia) 6 tim



HUYET TAN LAM SANG VA XET NGHIEM
Test de Coombs

- N

Huyét tan ty mién / \
Ngoai HC Trong HC
Chat doc l
Virus, KST Hinh dg HC
DMNMLT bién di Hb

l

Bénh Hb, mang, men



