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Tóm tắt

◊ Bệnh hồng cầu gây ra do khiếm khuyết một gen tính trạng lặn trên nhiễm sắc thể thường trong chuỗi beta của
haemoglobin (HbA), gây ra bệnh haemoglobin hồng cầu lưỡi liềm (HbS).

◊ Hồng cầu lưỡi liềm có thể cản trở lưu lượng máu và phá vỡ sớm, và gây ra các mức độ thiếu máu khác nhau.

◊ Tắc nghẽn các mao mạch máu nhỏ có thể gây ra các cơn đau, tổn thương các cơ quan nội tạng, và tăng khả năng
bị tổn thương gây ra bởi các nhiễm trùng nặng.

◊ Liên quan đến tỷ lệ mắc bệnh suốt đời và tuổi thọ giảm.

◊ Mọi trẻ nhũ nhi đều được sàng lọc, với các phát hiện được xác nhận bởi điện di haemoglobin, tổng phân tích tế
bào máu ngoại vi, số lượng hồng cầu lưới và phết máu ngoại vi.

◊ Mục tiêu điều trị bao gồm kiểm soát các triệu chứng cơ năng (bao gồm điều trị đau), và phòng ngừa và điều trị
các biến chứng.
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Định nghĩa
Bệnh thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm (bệnh hồng cầu lưỡi liềm) gây ra do khiếm khuyết một gen tính trạng lặn trong chuỗi
beta của haemoglobin (HbA) trên nhiễm sắc thể thường, gây ra bệnh haemoglobin hồng cầu lưỡi liềm (HbS). Các hình
thức khác của bệnh hồng cầu lưỡi liềm có thể xảy ra nếu HbS được thừa hưởng từ bố hoặc mẹ và một haemoglobin bất
thường hoặc thiếu máu huyết tán beta khác được thừa hưởng từ người còn lại (ví dụ như HbSB-thal hoặc HbSC). Bệnh
thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm gây ra các mức độ thiếu máu khác nhau, chứng huyết tán hồng cầu, và tắc nghẽn các mao
mạch máu nhỏ gây ra các cơn đau, tổn thương các cơ quan nội tạng, và tăng khả năng bị tổn thương gây ra bởi các nhiễm
trùng nặng. Vết hồng cầu lưỡi liềm xảy ra nếu HbS được thừa hưởng từ bố hoặc mẹ và HbA bình thường từ người còn
lại.

Dịch tễ học
Tại Anh, bệnh hồng cầu lưỡi liềm ảnh hưởng đến hơn 1 trong số 2000 ca sinh.[2] Tại Hoa Kỳ, 4000 đến 5000 trường
hợp mang thai có nguy cơ mắc bệnh hồng cầu lưỡi liềm mỗi năm. Khoảng 8% người da màu mang gen hồng cầu lưỡi
liềm.[3] Một nghiên cứu thực hiện trên 3,3 triệu trường hợp sàng lọc trẻ sơ sinh tại California từ năm 1990 đến 1996 cho
thấy tỷ lệ bệnh hồng cầu lưỡi liềm là 1 trên 396 người da màu; 1 trên 36.000 người gốc La tinh; và 1 trên 123.000 người
da trắng.[4] Khó có thể ước tính tổng số người tại Hoa Kỳ mắc bệnh hồng cầu lưỡi liềm bởi không có số lượng đăng ký.
Một nghiên cứu ước tính rằng có khoảng 100.000 người mắc bệnh này tại Hoa Kỳ.[5] Vết hoặc bệnh hồng cầu lưỡi liềm
có tác dụng bảo vệ chống lại bệnh sốt rét ở vùng lưu hành dịch và điều này đã dẫn đến sự chọn lọc tích cực các đột biến
gen. Tỷ lệ lưu hành bệnh là 10% đến 30% ở tiểu vùng Sahara ở châu Phi.[6] Khoảng 25% đến 30% trẻ sơ sinh ở tây Phi
mang đặc điểm bệnh hồng cầu lưỡi liềm. Tỷ lệ lưu hành bệnh cũng cao dọc theo bờ biển phía nam của bán đảo Ả rập,
ở khu vực miền trung và ven biển tiểu lục địa Ấn Độ, Đông Nam Á và người có nguồn gốc Địa Trung Hải.[7] [8] Tại
những nơi việc hỗn hợp chủng tộc đã xảy ra hàng thế kỷ, ví dụ như Nam Phi, gen này cũng có thể được tìm thấy ở những
người da trắng.[3]

Bệnh căn học
Bệnh hồng cầu lưỡi liềm xảy ra khi các hồng cầu chứa haemoglobin hồng cầu lưỡi liềm trở nên cứng và bị bóp méo
thành hình dạng lưỡi liềm. Ở bệnh thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm, valine thay thế axit glutamic ở axit amin thứ sáu
của chuỗi beta globin, là kết quả của một đột biến gen lặn. Valine có thể phù hợp với túi kỵ nước của một phân tử
haemoglobin khác, làm cho haemoglobin polyme hóa trong hồng cầu, do đó hình thành sợi tetramer haemoglobin dài
cứng.

Đặc điểm hồng cầu lưỡi liềm xảy ra khi trẻ thừa hưởng một gen hồng cầu lưỡi liềm từ bố hoặc mẹ và một gen bình
thường từ người còn lại. Bệnh hồng cầu lưỡi liềm xảy ra khi trẻ thừa hưởng một gen hồng cầu lưỡi liềm từ mỗi người bố
hoặc mẹ.

Bệnh thiếu máu huyết tán beta hồng cầu lưỡi liềm xảy ra khi trẻ thừa hưởng một gen hồng cầu lưỡi liềm từ bố hoặc mẹ
và một gen thiếu máu huyết tán beta từ người còn lại. Ở bệnh nhân mắc thiếu máu huyết tán beta hồng cầu lưỡi liềm, một
đột biến gen beta ngăn chặn quá trình tạo ra chuỗi globin beta thông thường (beta 0) hoặc làm giảm quá trình này (beta +).

Bệnh haemoglobin SC xảy ra khi trẻ thừa hưởng một gen hồng cầu lưỡi liềm từ bố hoặc mẹ và đột biến haemoglobin C
từ người còn lại. Đột biến haemoglobin C là một axit amin thay thế lysine cho axit glutamic tại vị trí thứ 6 của chuỗi beta
globin. Những người mắc bệnh haemoglobin SC không tạo ra haemoglobin A.

4 Bản PDF chủ đề BMJ Best Practice (Thực tiễn Tốt nhất của BMJ) này
dựa trên phiên bản trang mạng được cập nhật lần cuối vào: Aug 28, 2018.

Các chủ đề BMJ Best Practice (Thực tiễn Tốt nhất của BMJ) được cập nhật thường xuyên và
bản mới nhất của các chủ đề này có trên bestpractice.bmj.com . Việc sử dụng nội dung này phải
tuân thủ tuyên bố miễn trách nhiệm. © BMJ Publishing Group Ltd 2018. Giữ mọi bản quyền.

http://bestpractice.bmj.com


Thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm Thông tin cơ bản

Haemoglobin hồng cầu lưỡi liềm và các đột biến gây ra tình trạng này

Trích từ tư liệu của Tiến sĩ Adriann Stephens, Bệnh viện Đại học London, London, Vương quốc Anh

Sinh lý bệnh học
Quá trình polyme hóa haemoglobin hồng cầu lưỡi liềm ở hồng cầu có thể được kích hoạt bởi tình trạng giảm oxy máu và
nhiễm toan, khiến cho các tế bào trở nên cứng lại và biến dạng thành hình lưỡi liềm. Các tế bào biến dạng này có thể gây
tác nghẽn mạch máu trong các mạch máu nhỏ hoặc dính vào nội mạc mạch máu, gây tăng sản nội mạc mạch tại những
mạch máu lớn hơn và làm chậm lưu lượng máu.[9] Các tế bào biến dạng này cũng có xu hướng gây ra chứng huyết tán,
góp phần gây chứng thiếu máu.

Bệnh hồng cầu lưỡi liềm được coi là một tình trạng viêm với sự kích hoạt bất thường của bạch cầu đơn nhân và bạch
cầu hạt.[10] Hiện vẫn chưa hiểu rõ các yếu tố thúc đẩy các đợt tắc nghẽn mạch máu, nhưng các yếu tố được biết đến bao
gồm nhiễm toan, mất nước, nhiệt độ lạnh, tập thể dục quá nặng, tình trạng căng thẳng, và nhiễm trùng.[11]

Khi chứng thiếu máu trở nên nặng, lưu lượng máu cao có thể dẫn đến tim to. Tình trạng giam hãm tiểu cầu trong lách
hoặc bất sản tủy xương tạm thời có thể gây suy tuần hoàn và đe dọa tính mạng ở trẻ em. Từ khi còn nhỏ, rối loạn chức
năng lách làm tăng khả năng bị tổn thương do các nhiễm trùng nghiêm trọng gây ra.

Chứng thiếu máu huyết tán trong tĩnh mạch kéo dài dẫn đến tình trạng thiếu tương đối nitơ oxit (NO), gây ra bởi sự giải
phóng haemoglobin và arginase từ hồng cầu phân giãn làm sạch NO. Thiếu nitơ oxit có thể gây nghẽn mạch cũng như co
mạch phổi và rối loạn chức năng nội mô vốn có thể dẫn tới tăng áp phổi.[12]

Đặc điểm lâm sàng khác nhau rất nhiều giữa các bệnh nhân. Vẫn chưa rõ lý do của sự khác nhau này; được biết rằng mức
haemoglobin ở thai nhi (HgF) tăng cao liên tục và sự đồng thừa hưởng thiếu máu huyết tán alpha có thể giảm thiểu mức
độ nghiêm trọng lâm sàng của bệnh. Một vài người có thể hoàn toàn không có triệu chứng gì cho đến cuối thời thơ ấu
hoặc chỉ có thể được chẩn đoán một cách tình cờ.
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Phân loại

Hướng dẫn hệ thống sàng lọc trẻ sơ sinh tại Hoa Kỳ giai đoạn II: Theo dõi trẻ
em, chẩn đoán, điều trị và đánh giá. Tuyên bố của Hội đồng Mạng lưới Khu vực
của Dịch vụ Di truyền (CORN)[1]
Từ NIH, Bộ phận Bệnh và Nguồn lực về Máu:

• Bệnh hồng cầu lưỡi liềm -SS: 65% bệnh nhân Hoa Kỳ, kiểu gen S/S
• Bệnh hồng cầu lưỡi liềm -SC: 25% bệnh nhân Hoa Kỳ, kiểu gen S/C
• Bệnh hồng cầu lưỡi liềm -S beta + thiếu máu huyết tán: 8% bệnh nhân Hoa Kỳ; kiểu gen betas/beta + thiếu máu

huyết tán
• Bệnh hồng cầu lưỡi liềm -S beta 0 thiếu máu huyết tán: 2% bệnh nhân Hoa Kỳ; kiểu gen betas/beta 0 thiếu máu

huyết tán.
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Thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm Phòng ngừa

Ngăn ngừa sơ cấp
Mặc dùng không có cách nào để phòng ngừa bệnh hồng cầu lưỡi liềm, các chuyên gia di truyền học có thể giúp các cặp
vợ chồng dị hợp tử và có nguy cơ có con cái đồng hợp tử. Một nghiên cứu cho rằng tiến hành sàng lọc trước sinh đối với
bệnh hồng cầu lưỡi liềm tại thời điểm xác nhận có thai khi chăm sóc ban đầu có thể làm tăng tỷ lệ phụ nữ được sàng lọc
trước tuần thứ 10 của thai kỳ.[13]

Khám sàng lọc
Tại Anh, mọi trẻ sơ sinh đều được sàng lọc bệnh hồng cầu lưỡi liềm là một phần của Chương trình Sàng lọc Hồng cầu
Lưỡi liềm & Chứng huyết tán NHS, vốn được triển khai lần đầu tiên vào năm 2006.[19] Tại Hoa Kỳ, tất cả các bang thực
hiện sàng lọc phổ cập trẻ sơ sinh, bởi đây là cách duy nhất đảm bảo phát hiện mọi trẻ nhũ nhi mắc bệnh hồng cầu lưỡi
liềm. Trên thế giới có các cách sàng lọc khác nhau. Việc sàng lọc trẻ sơ sinh dựa trên nguồn gốc chủng tộc hoặc dân tộc
cụ thể là không đáng tin cậy.[14] Có thể lấy mẫu máu ở trẻ sơ sinh từ mẫu máu gót chân. Việc sàng lọc thường được thực
hiện bởi nhiều phương pháp phòng thí nghiệm. Khi phát hiện ra một kết quả bất thường, phòng thí nghiệm phải có một hệ
thống tại chỗ để thông báo nhanh kết quả dương tính cho bên cung cấp dịch vụ chăm sóc sức khỏe cho bệnh nhân. Mẫu
sàng lọc bất thường luôn được xác nhận bằng việc sử dụng một kỹ thuật khác, ví dụ như sắc ký lỏng hiệu năng cao, xét
nghiệm miễn dịch, hoặc thử nghiệm dựa trên DNA.[1] [20] Giới thiệu phù hợp đến một phòng khám chuyên về hồng cầu
lưỡi liềm để giáo dục, tư vấn về di truyền và chăm sóc theo dõi định kỳ là rất cần thiết và nên tiến hành ngay khi chẩn
đoán được thực hiện.

Sàng lọc Doppler Xuyên Sọ (TCD) ở trẻ em có HbSS được khuyến cáo để phòng ngừa đột quỵ ban đầu, bắt đầu từ 2 tuổi
và tiếp tục hàng năm nếu TCD bình thường, hoặc mỗi 4 tháng nếu TCD ở cận biên. Trẻ em với kết quả bất thường được
xét nghiệm lại trong vòng 2 đến 4 tuần.[21] [22] Sàng lọc bệnh võng mạc với khám mắt giãn nở bắt đầu ở 10 tuổi.

Ngăn ngừa thứ cấp
Khuyến cáo duy trì sức khỏe ở người lớn đối với bệnh nhân bị bệnh hồng cầu lưỡi liềm:[97]

• Việc sàng lọc định kỳ được thực hiện với cao huyết áp, rối loạn lipid, ung thư đại trực tràng, ung thư vú, trầm
cảm, phòng ngừa ban đầu với các biến cố tim mạch, và tư vấn về sử dụng thuốc lá. Tuy nhiên, việc sàng lọc bệnh
nhân phải được thực hiện với nhận thức về các lo ngại cụ thể đối với bệnh nhân bị bệnh hồng cầu lưỡi liềm. Ví
dụ, huyết áp tâm thu và tâm trương ở bệnh nhân nhìn chung thường thấp hơn các mẫu đối chứng phù hợp, vì vậy
các giá trị trong ngưỡng bình thường tăng thậm chí chỉ tăng ít cũng có thể cho thấy dấu hiệu bệnh thận hoặc các
tình trạng bệnh đồng nhiễm khác. Bệnh nhân đang được truyền dịch cũng cần được xét nghiệm bệnh viêm gan C.

Tránh thai:[102] [103]

• Được khuyến cáo để phòng ngừa mang thai không mong muốn.
• Khuyến cáo của Tổ chức Y tế Thế giới (WHO) về việc sử dụng các phương pháp thay thế về tránh thai bắt nguồn

từ những lo ngại rằng các thuốc tránh thai nội tiết tố kết hợp có thể làm tăng nguy cơ bệnh thuyên tắc huyết khối
và do đó không được khuyến cáo.

• Các thuốc tránh thai chỉ có progesterone không có hạn chế vì chúng không liên quan đến tăng nguy cơ nghẽn
mạch.

• Đồng và vòng tránh thai levonorgestrel không có hạn chế về sử dụng trong trường hợp bệnh hồng cầu lưỡi liềm.

Tiêm chủng:

• Vắc-xin phế cầu khuẩn liên hợp được khuyến cáo đối với trẻ em dưới 2 tuổi.
• Vắc-xin phế cầu khuẩn 23 kiểu huyết thanh được khuyến cáo sau 2 tuổi.
• Cúm haemophilus tuýp b.
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• Vắc-xin màng não cầu khuẩn và viêm gan B, và tiêm vắc-xin tiêu chuẩn theo khuyến cáo của lịch tiêm vắc-xin của
khu vực nếu trước đây chưa được tiêm.

• Tiêm vắc-xin phòng cúm được chỉ định, cùng với tiêm vắc-xin lại ngừa pneumococcus sau mỗi 5 năm đối với
người lớn.

Sàng lọc ở trẻ em:

• Sàng lọc Doppler xuyên sọ ở trẻ em bị HbSS được khuyến cáo, bắt đầu từ năm 2 tuổi và tiếp tục hàng năm nếu
TCD bình thường và sau mỗi 4 tháng nếu TCD cận biên. Trẻ em với kết quả bất thường được xét nghiệm lại trong
vòng 2 đến 4 tuần.[21] [22] Sàng lọc bệnh võng mạc với khám mắt giãn nở bắt đầu ở 10 tuổi.

Biện pháp dự phòng kháng sinh với nhiễm phế cầu khuẩn được thực hiện từ thời điểm chẩn đoán cho đến năm 5 tuổi.
Một nghiên cứu tổng quát với các thử nghiệm có đối chứng ngẫu nhiên về ảnh hưởng của các phác đồ kháng sinh dự
phòng đối với phòng ngừa nhiễm phế cầu khuẩn ở trẻ em bị bệnh hồng cầu lưỡi liềm đã phát hiện rằng penicillin dự
phòng giảm đáng kể nguy cơ nhiễm phế cầu khuẩn. Việc sử dụng penicillin có liên quan đến tỷ lệ phản ứng phụ thấp
nhất.[25] Lưu ý cẩn trọng đối với trường hợp suy thận khi sử dụng liều cao hoặc qua đường tiêm, vì thường gặp phát ban
và có thể cần giảm liều.
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Tiền sử ca bệnh

Tiền sử ca bệnh #1

Một bé trai 6 tháng tuổi trước đây không có vấn đề về y tế bị sốt và sưng đau ở bàn tay và bàn chân. Bố mẹ cậu bé lo
lắng vì tình trạng của cậu bé không thuyên giảm trong suốt 6 tiếng đồng hồ. Cậu bé không chịu uống sữa bình và thay
tã ít hơn trong 2 ngày qua.

Tiền sử ca bệnh #2

Một phụ nữ 24 tuổi mắc bệnh hồng cầu lưỡi liềm biểu hiện với bệnh sử 3 ngày ho có đờm trắng, buồn nôn và chán
ăn. Cô ấy cũng bị đau ngực và hông không đỡ kể cả đã uống paracetamol hoặc ibuprofen.

Các bài trình bày khác

Phần lớn các ca bệnh được chẩn đoán thông qua chương trình sàng lọc sơ sinh. Trẻ rất nhỏ có thể có biểu hiện vàng
da, chứng huyết tán hoặc cơn giam hãm tiểu cầu trong lách. Đối với trẻ trên 4 tháng tuổi, biểu hiện có thể bao gồm
sưng các khớp, đặc biệt là viêm ngón, tăng bạch cầu mà không có nhiễm trùng, vùng bụng nhô lên (thường đi kèm với
thoát vị rốn), tiếng thổi tâm thu, và phì đại hàm trên với hàm trên nhô ra ngoài so với hàm dưới. Đối với mọi bệnh
nhân, giai đoạn đau cấp tính và chứng huyết tán là đặc điểm của bệnh. Bệnh nhân mắc bệnh haemoglobin SC có thể
có ít cơn đau hơn, nhưng có nguy cơ cao hơn bị xuất huyết võng mạc. Ở những bệnh nhân sinh ra trước khi việc sàng
lọc trẻ sơ sinh trở nên phổ biến, đây có thể là biểu hiện đầu tiên của bệnh.

Cách tiếp cận chẩn đoán từng bước
Tại Hoa Kỳ, phần lớn các ca bệnh thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm được chẩn đoán nhờ sàng lọc sơ sinh. Chẩn đoán thường
không phổ biến ở thời thơ ấu hoặc tuổi trưởng thành, mặc dù có thể xảy ra. Phần lớn các trường hợp đến gặp bác sĩ chăm
sóc ban đầu hoặc vào bệnh viện là do biến chứng. Biến chứng thường gặp nhất là cơn tắc nghẽn mạch máu (còn được gọi
là cơn đau đớn). Biến chứng thường gây tử vong ở người lớn và trẻ em là hội chứng ngực cấp tính.

Chẩn đoán trước sinh
Khi cả bố mẹ đều mang gen lặn hồng cầu lưỡi liềm, có 1 trên 4 khả năng là con cái họ sẽ thừa hưởng rối loạn này. Bố
mẹ có thể tiến hành chẩn đoán trước sinh bằng cách lấy mẫu gai rau ở tuần thứ 8 đến 10 của thai kỳ, hoặc bằng thủ
thuật chọc màng ối ở tuần thứ 14 đến 16. Mẫu này sau đó có thể được phân tích bằng thử nghiệm dựa trên DNA. Cần
tham khảo ý kiến một chuyên gia di truyền học để tư vấn và thông báo cho bố mẹ. Cũng có thể thảo luận về việc xét
nghiệm cho các thành viên khác trong gia đình.

Chẩn đoán ở trẻ sơ sinh
Phương pháp chủ yếu để chẩn đoán trẻ sơ sinh ở Hoa Kỳ là chương trình sàng lọc. Tất cả các bang thực hiện sàng lọc
trẻ sơ sinh theo tiêu chuẩn toàn cầu, bởi đây là cách duy nhất đảm bảo phát hiện mọi trẻ nhũ nhi mắc bệnh hồng cầu
lưỡi liềm. Việc sàng lọc trẻ sơ sinh dựa trên nguồn gốc chủng tộc hoặc dân tộc cụ thể là không đáng tin cậy.[14]

Tất cả sàng lọc sơ sinh được tiến hành bằng cách điện di điểm đẳng điện haemoglobin (Hb IEF) hoặc sắc ký lỏng hiệu
năng cao (HPLC). Mẫu máu thường được lấy bằng mẫu gót chân và đánh giá haemoglobin được thực hiện trong vòng
3 ngày sau khi sinh. Nên thực hiện xét nghiệm xác nhận không muộn hơn 3 tháng tuổi. Xét nghiệm bổ sung được thực
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hiện trong vòng từ 6 đến 12 tháng để giúp phân biệt giữa bệnh HbSS, thiếu máu huyết tán HbSB0, và thiếu máu huyết
tán HbSB+.

Chẩn đoán ở trẻ nhũ nhi
Trẻ nhũ nhi thường không thể hiện bất kỳ dấu hiệu và triệu chứng nào cho đến khi được 6 tháng tuổi. Tuy nhiên, trẻ
nhũ nhi rất nhỏ mắc bệnh hồng cầu lưỡi liềm không được chẩn đoán bằng chương trình sàng lọc có thể biểu hiện các
dấu hiệu và triệu chứng của chứng huyết tán (chứng vàng da, xanh tái, hoặc nhịp tim nhanh) hoặc cơn giam hãm tiểu
cầu trong lách (xanh tái, nhịp tim nhanh, hoặc sốc).

Khoảng từ 4 tháng tuổi trở đi, trẻ nhũ nhi thường có các biểu hiện như:

• Sưng các khớp, đặc biệt là viêm ngón
[Fig-2]

• Tăng bạch cầu mà không có nhiễm trùng (nguyên nhân chưa rõ nhưng được cho là do nhồi máu tim lách)
• Vùng bụng nhô lên (do lách phình to), thường với thoát vị rốn
• Tiếng thổi tâm thu thứ phát bởi chứng thiếu máu
• Phì đại hàm trên với hàm trên nhô ra ngoài so với hàm dưới do sự tạo huyết ngoài tủy sống vốn xảy ra ở một

số hình thức của bệnh
• Bố mẹ cũng có thể cho biết rằng tình trạng con của họ đã không cải thiện trong một thời gian dài, đã không

chịu uống sữa bình và đã thay tã ít hơn trong 2 ngày qua.

Chẩn đoán được đưa ra dựa trên Hb IEF. Xét nghiệm hòa tan haemoglobin không được khuyến cáo ở trẻ nhũ nhi dưới
6 tháng tuổi vì tỷ lệ cao của haemoglobin thai nhi so với haemoglobin hồng cầu lưỡi liềm người lớn trong máu trẻ sơ
sinh có thể ảnh hưởng đến kết quả.

Chẩn đoán ở trẻ em
Nếu một đứa trẻ không được chẩn đoán bằng chương trình sàng lọc sơ sinh, biến chứng biểu hiện thường gặp nhất là
viêm ngón, gây ra các đợt đau và nhiễm trùng tái phát. Ở trẻ lớn hơn, điện di cellulose acetate ở mức pH kiềm thường
được sử dụng nhất để xác định subtype haemoglobin. Có thể xác nhận chẩn đoán bằng một phương pháp thay thế ví
dụ như HPLC hoặc thử nghiệm dựa trên DNA.

Chẩn đoán ở người lớn
Việc một người bị bệnh hồng cầu lưỡi liềm đạt đến tuổi trưởng thành mà không biết về chẩn đoán của mình là không
thường gặp. Chẩn đoán cần được nghi ngờ ở bệnh nhân có biểu hiện chứng huyết tán không rõ nguyên nhân, có hoặc
không có các đợt đau thành từng đợt (cơn tắc nghẽn mạch máu). Bệnh nhân cũng có thể có biểu hiện hoại tử vô mạch,
xuất huyết võng mạc hoặc loét chân.

Những bước đầu tiên trong chẩn đoán bao gồm xem xét phết máu ngoại vi, tiếp đó là điện di haemoglobin và chẩn
đoán xác nhận bằng HPLC. Ở bệnh nhân đòi hỏi chẩn đoán nhanh, có thể thực hiện xét nghiệm hòa tan hồng cầu lưỡi
liềm bằng các thêm chất khử (làm giảm lượng oxy trong mẫu), làm các polymer hồng cầu lưỡi liềm hình thành trong
bất cứ tế bào nào có haemoglobin hồng cầu lưỡi liềm. Xét nghiệm này sẽ phát hiện ra bất kỳ haemoglobin hồng cầu
lưỡi liềm và sẽ dương tính ở bệnh nhân có cả vết hồng cầu lưỡi liềm và bệnh hồng cầu lưỡi liềm. Do đó, cần tiến
hành xét nghiệm xác nhận thêm bằng HPLC hoặc một thử nghiệm dựa trên DNA.

Cơn tắc nghẽn mạch máu
Biến chứng thường gặp này ở trẻ em và người lớn gây đau nặng và có thể bị làm tăng lên bởi tình trạng lạnh, mất
nước, nhiễm trùng, hoặc chứng thiếu máu cục bộ - ví dụ như thiếu máu cục bộ cơ do tập thể dục nặng. Các cơn đau
có thể xuất hiện như đau xương do nhồi máu xương hoặc hoại tử vô mạch, đặc biệt là ở hông hoặc vai. Cơ tắc nghẽn
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mạch máu trong xương có thể xảy ra hay không phụ thuộc vào độ tuổi của bệnh nhân, bởi các biến cố này được cho
rằng xuất phát từ tủy xương. Ở trẻ em, tủy đỏ có ở tất cả các xương, bao gồm xương nhỏ ở bàn tay, vốn phù hợp với
phát hiện lâm sàng của bệnh viêm ngón. Ở trẻ lớn hơn, tủy đỏ thường được tìm thấy nhất ở đầu xương, và ở người
lớn thì chỉ có ở xương trục - ví dụ như cột sống, xương chậu, hộp sọ, và các phần gần xương đùi và xương cánh tay.
Điều này phù hợp về mặt lâm sàng với các trường hợp nhồi máu quan sát được ở các xương dài tăng theo độ tuổi, đặc
biệt là ở đầu xương đùi/xương cánh tay.
[Fig-3]

Các biểu hiện khác có thể giống với đau bụng cấp tính hoặc viêm phổi (hội chứng ngực cấp tính).

Hội chứng ngực cấp tính
Hội chứng ngực cấp tính là một nguyên nhân thường xuyên gây tử vong ở cả trẻ em và người lớn. Nó có thể không
phân biệt được về mặt lâm sàng với viêm phổi. Bệnh nhân có biểu hiện đau ngực, sốt, khó thở, thở nhanh, thiếu oxy
máu, và thâm nhiễm phổi mới trên X-quang ngực.
[Fig-4]

Các xét nghiệm khác
Xét nghiệm tổng phân tích tế bào máu (FBC) với phết máu ngoại vi có thể được sử dụng để xét nghiệm trẻ lớn hơn
và người lớn để đánh giá số lượng và chất lượng hồng cầu, thành phần haemoglobin, và số lượng bạch cầu. FBC cũng
hữu ích trong việc xác định nền tảng cơ bản cho các đánh giá đang thực hiện. Xét nghiệm này có sẵn rộng rãi, không
tốn kém, và cho kết quả nhanh, nhưng nó không có tác dụng chẩn đoán. Cũng nên thực hiện FBC khi sàng lọc sơ sinh
dương tính. Cần ghi nhớ rằng bệnh nhân có thể có các cơn đau nghẽn mạch máu và số lượng haemoglobin và hồng
cầu lưới không thay đổi gì so với nền tảng cơ bản.
[Fig-5]

Kiểm tra sắt giúp phân biệt thiếu máu huyết tán với thiếu máu do thiếu sắt ở tất cả bệnh nhân và cũng có thể phát hiện
tình trạng thừa sắt do truyền dịch nhiều lần.

Cần lấy nuôi cấy tế bào máu, đờm, nước tiểu, phân và/hoặc mủ ở bệnh nhân bị sốt và những người có biểu hiện bị
nhiễm độc.

Chẩn đoán hình ảnh
Chụp X-quang thông thường được dùng để xác nhận tình trạng nhồi máu xương. Tuy nhiên, các phát hiện trên chụp
X-quang được khu biệt ở các xương chứa tủy đỏ; do đó, quy luật thay đổi xương là khác nhau ở trẻ em và người lớn.
Ở trẻ em, tủy đỏ có ở tất cả các xương bao gồm xương nhỏ ở bàn tay, vốn phù hợp với phát hiện lâm sàng của bệnh
viêm ngón. Ở trẻ lớn hơn, tủy đỏ thường được tìm thấy nhất ở đầu xương, và ở người lớn thì chỉ có ở xương trục
- ví dụ như cột sống, xương chậu, hộp sọ, và các phần gần xương đùi và xương cánh tay. Điều này phù hợp về mặt
lâm sàng với các trường hợp nhồi máu quan sát được ở các xương dài tăng theo độ tuổi, đặc biệt là ở đầu xương đùi/
xương cánh tay.
[Fig-3]

Thực hiện X-quang ngực nếu bệnh nhân có triệu chứng cơ năng về hô hấp, sốt hoặc đau ngực.
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Sự phân bố theo độ tuổi của các vấn đề lâm sàng của bệnh hồng cầu lưỡi liềm

Từ: Davies SC, Oni L. BMJ. 1997;315:656-660

Các yếu tố nguy cơ

Mạnh
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Thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm Chẩn đoán

di truyền

• Hồng cầu lưỡi liềm là một đặc điểm tính trạng lặn. Bệnh thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm xảy ra ở 1 trên 4 trường
hợp mang thai khi cả bố mẹ đều mang gen hồng cầu lưỡi liềm.

Các yếu tố về tiền sử và thăm khám

Các yếu tố chẩn đoán chủ yếu
(các) bố mẹ chẩn đoán mắc bệnh thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm, các bệnh hồng cầu lưỡi liềm
khác, hoặc đặc điểm hồng cầu lưỡi liềm (thường gặp)

• Vết tính trạng lặn trên nhiễm sắc thể thường Những người dị hợp tử với một gen haemoglobin bất thường thường
không có triệu chứng và do đó đóng vai trò là người mang tình trạng bệnh.

đau dai dẳng trong xương, ngực và/hoặc bụng (thường gặp)

• Triệu chứng cấp tính của cơn tắc nghẽn mạch máu/đau.

viêm ngón (thường gặp)

• Phần sưng ở tay và chân phù hợp với hội chứng tay-chân, có thể biểu hiện triệu chứng ở trẻ nhũ nhi và trẻ em. Ở
độ tuổi lên 2, 25% trẻ em Mỹ và 50% trẻ em Jamaica mắc bệnh thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm đã trải qua ít nhất
một đợt viêm ngón.[15]
[Fig-2]

• Thông thường là biểu hiện bệnh đầu tiên của trẻ. Khởi phát sớm liên quan đến tiên lượng xấu hơn.[16]

Các yếu tố chẩn đoán khác

nhiệt độ cao (thường gặp)

• Nhiệt độ ở miệng trên 38,5°C (101,3°F), ho, phân lỏng, bụng mềm, tình trạng khó chịu, đau ngực, tiêu chảy và/
hoặc nôn mửa là các dấu hiệu nhiễm trùng. Ở trẻ em bị sốt, cần xét nghiệm kỹ để kiểm tra nguyên nhân và quan
sát chặt chẽ để loại trừ các nhiễm trùng đe dọa tính mạng.

hội chứng giống viêm phổi (thường gặp)

• Tạo liềm của hồng cầu trong hệ mạch máu phổi gây ra hội chứng đau ngực cấp tính. Điều này không thể phân biệt
về mặt lâm sàng với viêm phổi và có thể gây đau ngực, sốt, khó thở, thở nhanh và thiếu oxy máu. Được chẩn đoán
khi bệnh nhân bị sốt, đau ngực và thâm nhiễm trên X-quang ngực.

• Có thể bị gây ra bởi bất kỳ điều gì làm giảm oxy máu, bao gồm nghẽn mạch máu lớn/vi mạch, xẹp phổi và nhiễm
trùng.

đau xương (thường gặp)

• Nhồi máu xương và hoại tử vô mạch (đặc biệt là ở đầu xương đùi) gây ra bởi cơn tắc nghẽn mạch máu.
• Xảy ra ở 10% đến 50% người lớn bị bệnh thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm và bệnh hồng cầu lưỡi liềm HbC.[17]

chứng ruồi bay trước mắt (thường gặp)

• Hồng cầu lưỡi liềm và tắc nghẽn các tiểu động mạch võng mạc có thể dẫn đến hình thành mạch máu mới và, nếu
không điều trị, gây xuất huyết, bong võng mạc, và mất thị lực.

thở nhanh (thường gặp)

• Dấu hiệu của hội chứng ngực cấp tính.
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Tăng trưởng chậm (thường gặp)

• Biểu hiện dấu hiệu ở trẻ nhũ nhi và có thể xảy ra do chứng thiếu máu và tình trạng tăng chuyển hóa.

Xanh nhợt (thường gặp)

• Dấu hiệu giam hãm tiểu cầu trong lách hoặc chứng huyết tán.

Chứng vàng da (thường gặp)

• Dấu hiệu của chứng huyết tán.

Nhịp tim nhanh (thường gặp)

• Dấu hiệu giam hãm tiểu cầu trong lách hoặc chứng huyết tán.

Lơ mơ (thường gặp)

• Dấu hiệu giam hãm tiểu cầu trong lách hoặc chứng huyết tán.

Phì đại hàm trên với hàm trên nhô ra ngoài so với hàm dưới (không thường gặp)

• Biểu hiện dấu hiệu ở trẻ nhũ nhi do sự tạo huyết ngoài tủy sống vốn xảy ra ở một số hình thức của bệnh.

vùng bụng nhô lên, thường với thoát vị rốn (không thường gặp)

• Biểu hiện dấu hiệu ở trẻ nhũ nhi do lách phình to.

tiếng thổi tâm thu (không thường gặp)

• Biểu hiện dấu hiệu ở trẻ nhũ nhi thứ phát do chứng thiếu máu.

sốc (không thường gặp)

• Dấu hiệu giam hãm tiểu cầu trong lách.

Xét nghiệm chẩn đoán

Xét nghiệm thứ nhất cần yêu cầu

Xét nghiệm Kết quả

Xét nghiệm dựa trên DNA

• Cung cấp chẩn đoán chính xác nhất nhưng thực hiện tương đối tốn kém và
do đó thường dành riêng cho chẩn đoán trước sinh hoặc những người có kiểu
gen khó chẩn đoán hơn.

• Thường được sử dụng để xác nhận một bất thường phát hiện thấy khi xét
nghiệm haemoglobin. Có thể được sử dụng thay cho xét nghiệm haemoglobin
ở một số chương trình sàng lọc. Được coi là đáng tin cậy hơn IEF nhưng
cũng tốn kém và tốn thời gian hơn.

thay thế cả các tiểu phân tử
haemoglobin beta có HbS là
chẩn đoán của bệnh thiếu máu
hồng cầu lưỡi liềm (HbSS);
có 1 tiểu phân tử haemoglobin
beta bình thường và 1 Hbs là
chẩn đoán của đặc điểm hồng
cầu lưỡi liềm
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Xét nghiệm Kết quả

điện di điểm đẳng điện haemoglobin (Hb IEF)

• Mặc dù không phải là xét nghiệm chẩn đoán cuối cùng, IEF là xét nghiệm
thường được dùng nhất để xác định sự có mặt của gen hồng cầu lưỡi liềm.[8]

• Cũng có thể được dùng để xác định tỷ lệ HbS trong mẫu máu. Điều này đặc
biệt có ích trong hướng dẫn và theo dõi điều trị - ví dụ như, để xác định việc
truyền dịch trao đổi hoặc đơn giản có hiệu quả như thế nào trong việc giảm
mức haeglobin hồng cầu lưỡi liềm ở bệnh nhân.

• Tất cả chương trình sàng lọc trẻ sơ sinh được thực hiện bằng cách sử dụng
Hb IEF hoặc HPLC.

HbF thai nhi sẽ chiếm ưu thế
ở trẻ sơ sinh mắc bệnh hồng
cầu lưỡi liềm; ở trẻ lớn hơn,
số lượng HbS sẽ tăng khi HbF
giảm; đến 2 tuổi lượng HbS và
HbF ổn định; bệnh nhân mắc
bệnh thiếu máu hồng cầu lưỡi
liềm sẽ không có HbA

điện di cellulose acetate

• Ở trẻ lớn hơn và người lớn, điện di cellulose acetate ở mức pH kiềm thường
được sử dụng nhất để xác định loại phụ haemoglobin. Có thể khẳng định
chẩn đoán bằng phương pháp thay thế.

bệnh thiếu máu hồng cầu lưỡi
liềm 75% đến 95% HbS, HbA
không có đáng kể; dấu hiệu
hồng cầu lưỡi liềm 40% HbS,
<2% HbF, 60% HbA

sắc ký lỏng hiệu năng cao (HPLC)

• Khi haemoglobin bất thường được xác định, các xét nghiệm dựa trên DNA
hay HPLC sẽ được sử dụng để xác nhận chẩn đoán và xác định kiểu gen sâu
hơn. Những xét nghiệm này cũng cho phép phân biệt giữa dị hợp tử và đồng
hợp tử.

ở trẻ sơ sinh bị bệnh hồng
cầu lưỡi liềm, HbF thai nhi sẽ
chiếm ưu thế; ở trẻ lớn hơn,
lượng HbS sẽ tăng khi HbF
giảm; đến 2 tuổi, lượng HbS
và HbF ổn định; bệnh nhân bị
bệnh thiếu máu hồng cầu lưỡi
liềm sẽ không có HbA

xét nghiệm độ hòa tan haemoglobin

• Có thể sử dụng để sàng lọc ban đầu ở trẻ lớn và người lớn nhưng không thể
phân biệt giữa đặc điểm hồng cầu lưỡi liềm (dị hợp tử) và bệnh hồng cầu
lưỡi liềm (đồng hợp tử).

• Không được khuyến cáo cho trẻ nhũ nhi dưới 6 tháng tuổi vì tỷ lệ cao của
haemoglobin thai nhi liên quan đến haemoglobin hồng cầu lưỡi liềm người
lớn trong máu trẻ sơ sinh có thể ảnh hưởng đến kết quả.

• Kết quả bình thường không loại trừ bệnh hồng cầu lưỡi liềm ở bệnh nhân
trên 6 tháng tuổi không có triệu chứng cơ năng hoặc dấu hiệu thực thể của
chứng thiếu máu nặng hoặc mức haemoglobin thai nhi rất cao.

≥10% đến 15% HbS

phết lam kính máu ngoại vi

• Giúp loại trừ cac nguyên nhân bổ sung gây chứng thiếu máu nhưng đòi hỏi sự
giải thích của chuyên gia và không thể sử dụng để xác định xem bệnh nhân có
cơn tắc nghẽn mạch máu hay không.
[Fig-5]

• Ước tính số lượng và đánh giá loại bạch cầu, hồng cầu, và tiểu cầu được thực
hiện để đánh giá xem có bình thường về số lượng và hình thái học hay không.
Có thể nhìn thấy hồng cầu hình lưỡi liềm, thể Howell-Jolly, sự xuất hiện của
tế bào hồng cầu có nhân, và mảnh vỡ tế bào trên phết máu. Tế bào yến mạch
và tế bào hình bia có thể được nhìn thấy ở bệnh HbSC. Có thể thấy các tế bào
hình bia ở bệnh thiếu máu huyết tán, bệnh gan và haemoglobin C.

có tế bào hồng cầu có nhân,
tế bào hình lưỡi liềm, và thể
Howell-Jolly
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Xét nghiệm Kết quả

Công thức máu và số lượng hồng cầu lưới

• Được sử dụng để xét nghiệm trẻ lớn và người lớn để đánh giá số lượng và
chất lượng của tế bào hồng cầu, thành phần haemoglobin và số lượng tế bào
bạch cầu. Hữu ích trong việc xác định một đường cơ bản cho các đánh giá
đang thực hiện. Có sẵn rộng rãi, không tốn kém, và cho kết quả nhanh, nhưng
không giúp chẩn đoán.

• Số lượng tế bào bạch cầu đôi khi có thể bị ước tính quá cao nếu không được
điều chỉnh do sự hiện diện của tế bào hồng cầu có nhân vốn thường xuất
hiện.

• Ở bệnh nhân có số lượng hồng cầu lưới rất thấp <1%, rất nên cân nhắc khả
năng nhiễm parvovirus.

một số mức độ thiếu máu xảy
ra ở phần lớn bệnh nhân

các xét nghiệm sắt

• Giúp phân biệt thiếu máu huyết tán với thiếu máu do thiếu sắt. Những bệnh
nhân đã từng truyền dịch trong quá khứ sẽ có kết quả cao hơn.

nồng độ sắt, transferrin,
ferritin huyết thanh và khả
năng gắn sắt huyết thanh là
bình thường hoặc cao

Các xét nghiệm khác cần cân nhắc

Xét nghiệm Kết quả

đầu đo bão hòa oxy qua da

• Theo dõi đầu đo bão hòa oxy qua da là rất quan trọng bởi bão hòa oxy giảm
sớm có thể là gợi ý ban đầu của hội chứng ngực cấp tính.

cho thấy giảm bão hòa oxy ở
hội chứng ngực cấp tính

chụp X quang xương dài không sửa soạn

• Được sử dụng để xác nhận sự có mặt của nhồi máu xương. Hầu hết các
trường hợp nhồi máu xương được chẩn đoán lâm sàng nhờ vào các triệu
chứng (đau xương) và các dấu hiệu (ví dụ: không có sốt).

nhìn thấy nhồi máu theo các
bờ không đều hoặc bị phá
hủy do nhậy cắn đi kèm sự
hình thành xương mới ở màng
xương

cấy vi khuẩn

• Cần thực hiện cấy vi khuẩn (sử dụng máu, đờm, nước tiểu, phân và/hoặc mủ)
ở những bệnh nhân bị sốt và/hoặc có biểu hiện bị nhiễm độc.

nuôi cấy mầm bệnh vi khuẩn
có thể xác nhận nhiễm khuẩn

X quang ngực

• Được thực hiện nếu bệnh nhân có triệu chứng hô hấp, sốt hay đau ngực.
[Fig-4]

có thâm nhiễm phổi có thể là
dấu hiệu của hội chứng ngực
cấp

Chẩn đoán khác biệt

Tình trạng Các dấu hiệu/triệu chứng
khác biệt

Các xét nghiệm khác biệt

Gút • Biểu hiện đau nặng, sưng, và tấy
đỏ ở khớp bị ảnh hưởng, thường
là khớp xương bàn đốt ngón
chân cái.

• Có thể gặp bệnh gout ở bệnh
nhân mắc hồng cầu lưỡi liềm bị
bệnh thận đi kèm.

• Hút dịch ở khớp cho thấy tinh
thể monosodium urate khúc xạ
kép âm tính.
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Thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm Chẩn đoán

Tình trạng Các dấu hiệu/triệu chứng
khác biệt

Các xét nghiệm khác biệt

Viêm khớp nhiễm khuẩn • Thường biểu hiện sốt và sưng
các khớp bị ảnh hưởng.

• Nghi ngờ khi khởi phát đột ngột
viêm khớp.

• Những bệnh nhân có nguy cơ
cao bao gồm những người gần
đây mắc du khuẩn huyết do
viêm phổi hoặc nhiễm trùng
đường tiết niệu, hoặc có tiền sử
tiêm chích ma túy, viêm khớp
dạng thấp, khớp nhân tạo hoặc
suy giảm miễn dịch.

• Hút dịch khớp sẽ thấy tràn mủ,
số lượng tế bào bạch cầu cao,
nhuộm Gram dương tính và
nuôi cấy dương tính.

bệnh mô liên kết • Có thể có ban đỏ dạng cánh
bướm; nhạy ánh sáng; khớp
xương bàn đốt ngón tay sưng,
đau và cứng; chứng thiếu máu;
và viêm mạch.

• Kiểm tra huyết thanh có thể
thấy kháng thể kháng nhân và/
hoặc yếu tố dạng thấp dương
tính.

hoại tử vô mạch • Biểu hiện đau thường là ở hông
hoặc vai và có thể phân biệt với
cơn tắc nghẽn mạch máu bằng
đặc tính mạn tính của nó.

• Chụp cộng hưởng từ vùng khớp
bị ảnh hưởng thấy không có sự
khác biệt giữa hoại tử vô mạch
gây ra bởi bệnh hồng cầu lưỡi
liềm và hoại tử gây ra bởi các
căn bệnh học khác (ví dụ như
chấn thương hoặc dịch chuyển
khớp).

Bệnh Perthes • Tình trạng của thời thơ ấu đặc
trưng bởi hoại tử đầu xương
đùi. Thường gặp ở trẻ em từ 4
đến 10 tuổi.

• Có thể liên quan đến chứng tăng
đông máu.[18]

• X-quang có thể chẩn đoán. Có
thể khó phân biệt với hoại tử
hồng cầu lưỡi liềm.

Đau bụng cấp tính • Các cơn tắc nghẽn mạch máu
do chứng nhồi máu nhỏ tạng
bụng phải được phân biệt với
các rối loạn bụng cấp tính khác.
Ví dụ như viêm túi mật cấp tính
có biểu hiện đau phần tư trên
bên phải (đau hơn sau khi ăn đồ
ăn béo), buồn nôn và nôn, và
dấu hiệu Murphy dương tính.
Trong khi đó, viêm tụy cấp tính
thường biểu hiện đau bụng/
thượng vị tỏa ra sau lưng.

• Amylase và lipase tăng cao ở
viêm tụy. Siêu âm vùng bụng ở
viêm tụy có thể thấy cổ trướng,
sỏi mật, giãn ống mật chủ và tụy
lớn. Ở viêm túi mật, siêu âm có
thể thấy sỏi mật hoặc thành túi
mật dày.

C
H

Ẩ
N

 Đ
O

Á
N

Bản PDF chủ đề BMJ Best Practice (Thực tiễn Tốt nhất của BMJ) này
dựa trên phiên bản trang mạng được cập nhật lần cuối vào: Aug 28, 2018.

Các chủ đề BMJ Best Practice (Thực tiễn Tốt nhất của BMJ) được cập nhật thường xuyên và
bản mới nhất của các chủ đề này có trên bestpractice.bmj.com . Việc sử dụng nội dung này phải
tuân thủ tuyên bố miễn trách nhiệm. © BMJ Publishing Group Ltd 2018. Giữ mọi bản quyền.

17

http://bestpractice.bmj.com


Thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm Chẩn đoán
C

H
Ẩ

N
 Đ

O
Á

N

Tình trạng Các dấu hiệu/triệu chứng
khác biệt

Các xét nghiệm khác biệt

Viêm tủy xương • Các cơn đau xương ở bệnh
thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm
không thể phân biệt về mặt lâm
sàng với các cơn đau trong viêm
tủy xương.

• Chụp cộng hưởng từ xương
không chắc chắn phân biệt hai
tình trạng.

• Đau dai dẳng khu trú ở một chỗ,
đặc biệt là ở bệnh nhân sốt, gợi
ý khả năng bị viêm tủy xương.

• Nuôi cấy máu dương tính
với các loài Salmonella,
Staphylococcus aureus,
Streptococcus pneumoniae,
Haemophilus influenzae loại b,
hoặc Escherichia coli giúp chẩn
đoán viêm tủy xương.

Chấn thương • Đau và triệu chứng thực thể của
chấn thương liên quan đến vị trí
chấn thương.

• Nếu nghi ngờ chấn thương ở
trẻ không có khả năng giao
tiếp, chụp hình ảnh vùng bị ảnh
hưởng có thể có ích, kèm với
quan sát chặt chẽ.
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Thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm Điều trị

Cách tiếp cận điều trị từng bước

Khuyến cáo sử dụng một cách tiếp cận toàn diện để điều trị, với việc nhấn mạnh vào giáo dục và hướng dẫn bệnh nhân
về điều trị tại nhà,[23] cũng như về yêu cầu lâm sàng trước mắt. Cấy ghép tủy xương là cách điều trị chữa bệnh duy nhất,
nhưng không được dùng thường xuyên do thiếu người hiến tủy xương phù hợp, do chi phí và rủi ro (10% tỷ lệ tử vong ở
trẻ em).

Mục tiêu điều trị
Ở trẻ nhỏ, mục tiêu điều trị chính là nhằm cải thiện tỷ lệ sống sót bằng cách giảm các mối đe dọa do nhiễm trùng.
Điều này có thể đạt được thông qua:[24] [25]

• Chẩn đoán sớm
• Tiêm chủng phế cầu khuẩn
• Biện pháp dự phòng kháng sinh bằng penicillin ở trẻ em dưới 5 tuổi
• Tư vấn về dinh dưỡng
• Điều trị kịp thời khi nhiễm trùng xảy ra.

Ở bệnh nhân sống sót khi còn nhỏ và có bệnh mạn tính, mục tiêu điều trị chính là kiểm soát triệu chứng và điều trị
các biến chứng của bệnh. Điều này có thể đạt được thông qua:

• Kiếm soát cơn đau (mạn tính và cấp tính)
• Cải thiện mức độ nghiêm trọng của bệnh bằng thuốc với việc sử dụng hydroxycarbamide[26]
• Biện pháp dự phòng và kịp thời điều trị nhiễm trùng
• Phòng ngừa và điều trị các biến chứng cấp tính (ví dụ như hội chứng ngực cấp tính, cơn tắc nghẽn mạch máu)
• Phòng ngừa đột quỵ
• Phòng ngừa và điều trị tổn thương nội tạng mạn tính (thận, trong thận, phổi)
• Tư vấn về di truyền
• Giáo dục về sức khỏe và dinh dưỡng cho bệnh nhân và/hoặc bố mẹ[27] [23]
• Tư vấn bệnh nhân và/hoặc bố mẹ để ngăn ngừa yếu tố gây bệnh (ví dụ như mất nước,[6] [28]lạnh và độ cao,

và tập thể dục nặng).[1] [29] [30] [31]

Điều trị dự phòng
Hydroxycarbamide

• Hydroxycarbamide có thể được cân nhắc ở bệnh nhân ≥2 tuổi mắc bệnh thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm. Trong
ngắn hạn, hydroxycarbamide đã được chứng minh là làm giảm tần số các cơn đau, giảm số lần phải truyền
dịch, và giảm nguy cơ mắc hội chứng ngực cấp tính.[32] [33] [34] [35] [36] [37] [38] [39] [40] Thuốc này
cũng được chứng minh là giúp ngăn ngừa các biến cố thần kinh đe dọa tính mạng ở các bệnh nhân có nguy cơ
đột quỵ,[40]và giảm tần số mắc viêm ngón ở trẻ nhũ nhi.[38]

• Biến chứng thường gặp nhất của hydroxycarbamide là giảm bạch cầu trung tính.[37] [41] [42]Trong nghiên
cứu HUG-KIDS, không có ảnh hưởng bất lợi về chiều cao, cân nặng hoặc phát triển dậy thì ở trẻ nhũ nhi và
trẻ lớn hơn sau khi điều trị bằng hydrocarbamide trong 12 tháng.[37]

• Mức độ an toàn và hiệu quả lâu dài của hydroxycarbamide hiện vẫn chưa rõ do thiếu bằng chứng chất lượng
cao. Các nghiên cứu theo dõi quan sát lâu dài ở bệnh nhân là người lớn đã báo cáo về tỷ lệ tử vong giảm sau
khi điều trị lâu dài bằng hydroxycarbamide, và không tăng tỷ lệ mắc bệnh ác tính.[43] [44] [45]

L-glutamine
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• L-glutamine có thể được cân nhắc ở bệnh nhân ≥5 tuổi không dung nạp hydroxycarbamide hoặc những người
tiếp tục bị các cơn đau khi đang sử dụng hydroxycarbamide. Hiện còn chưa rõ cơ chế tác động của thuốc này
trong bệnh thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm, nhưng nó được cho là làm giảm độ nhạy cảm của hồng cầu lưỡi
liềm với tổn thương oxy hóa bằng cách tăng khả năng oxy hóa khử trong các tế bào này.

• Trong một thử nghiệm có đối chứng giả dược ngẫu nhiên thực hiện trên 230 bệnh nhân có độ tuổi từ 5 đến 58
có kiểu gen thiếu máu huyết tán HbSS hoặc HbSB0 và có tiền sử hai hoặc nhiều hơn các cơn đau trong năm
trước, điều trị bằng L-glutamine giúp làm giảm các cơn hồng cầu lưỡi liềm và giảm số lần nhập viện.[46]

• Cần tránh L-glutamine ở bệnh nhân suy thận hoặc gan do các lo ngại về tỷ lệ tử vong tăng khi sử dụng ở bệnh
nhân ốm nặng bị suy phủ tạng.[47]

Truyền máu

• Một cách điều trị dự phòng phổ biến là truyền dịch đơn giản lặp đi lặp lại để duy trì HbS dưới 30%. Ở
những bệnh nhân cần trải qua bất kỳ hình thức phẫu thuật nào, thường cần truyền dịch trước và sau phẫu
thuật để ngăn ngừa biến chứng hồng cầu lưỡi liềm sau phẫu thuật. Việc truyền dịch được thiết kế để duy trì
haemoglobin ở mức 100 g/L (10 g/dL) được cho là cũng hiệu quả như, và có thể an toàn hơn, truyền dịch trao
đổi trong các tình huống này.[48] [49]

• Một nghiên cứu đa trung tâm thực hiện ngẫu nhiên ở người lớn và trẻ em mắc bệnh thiếu máu hồng cầu lưỡi
liềm (thiếu máu huyết tán SS hoặc Sb0) được truyền dịch hoặc không truyền dịch trước khi trải qua phẫu thuật
nguy cơ trung bình đã bị dừng lại sớm do biến chứng nhiều hơn đáng kể ở nhóm không truyền dịch, mặc dù tỷ
lệ tử vong do tất cả nguyên nhân không khác biệt giữa hai nhóm.[50] Bệnh nhân bị bệnh HbSC đang trải qua
phẫu thuật lớn thường cần truyền thay máu trước khi phẫu thuật, do mức haemoglobin cơ sở đã cao hơn 100 g/
L (10 g/dL) và sự cần thiết phải tránh tình trạng máu quá đặc trong máu.

• Trong nghiên cứu Thử nghiệm Phòng ngừa Đột quỵ ở Bệnh thiếu máu Hồng cầu lưỡi liềm (STOP), các nhà
nghiên cứu phát hiện ra mức giảm 90% ở lần đột quỵ đầu tiên với việc truyền dịch mạn tính so với chăm sóc
hỗ trợ tiêu chuẩn.[51] Nghiên cứu sâu hơn cho thấy tỷ lệ đột quỵ cao hơn sau khi ngừng truyền dịch.[52]

• Truyền dịch dự phòng thường xuyên thường không được khuyến cáo trong khi mang thai. Tuy nhiên, trong một
nghiên cứu ngẫu nhiên về truyền dịch khi mang thai, những người được truyền dịch có ít cơn đau hơn trong
quá trình mang thai.[53] Kết quả thai nhi trong nghiên cứu đó không khác giữa những người ngẫu nhiên được
truyền dịch so với những người đối chứng.[53]

Điều trị các cơn tắc nghẽn mạch máu
Mục tiêu điều trị các cơn tắc nghẽn mạch máu là để giảm đau đồng thời giảm thiểu ảnh hưởng bất lợi.

• Đánh giá đau toàn diện bằng các sử dụng các mức đo đau phù hợp với độ tuổi và thông tin của bệnh nhân sẽ
đưa ra lựa chọn giảm đau.

• Paracetamol hoặc thuốc kháng viêm không steroid (NSAID) được sử dụng cho các cơn đau nhẹ, thường với
biện pháp hỗ trợ, ví dụ như miếng dán giữ nhiệt. Opiod mạnh hơn dùng đường uống được sử dụng cho tình
trạng đau trung bình đến nặng. Nếu đau nặng, thường cần phải dùng opioid đường tiêm. Một thử nghiệm có
đối chứng giả dược ngẫu nhiên cho thấy không có sự khác biệt đáng kể giữa morphine giải phóng có kiểm soát
dùng đường uống và morphine đường tĩnh mạch ở bệnh nhân từ 5 đến 17 tuổi liên quan đến mức độ giảm đau,
thời gian đau, và mức độ thường xuyên xảy ra các biến cố bất lợi.[54]

• Trẻ em lớn hơn, trẻ vị thành niên, và người lớn có thể được tự điều trị bằng thuốc giảm đau bằng thiết bị
thuốc giảm đau do bệnh nhân kiểm soát (PCA).[55] Cần lưu ý rằng uống thành từng đợt thuốc giảm đau opiod
tác động ngắn có thể không giúp kiểm soát cơn đau nếu bệnh nhân ngủ gật. Ở các bệnh nhân này, đặc biệt là
những người đã từng dùng opioid, sử dụng opioid đường uống tác dụng dài cùng với PCA/liều tiêm nhanh có
thể giúp điều trị cơn đau.
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• Bệnh nhân sử dụng thuốc giảm đau opioid lâu dài có thể dung nạp có khả năng cần dùng opioid liều cao hơn.
• Nhiều opioid gây ngứa và cần điều trị bằng kháng histamine đường uống.

Bệnh nhân bị cơn tắc nghẽn mạch máu cũng cần chăm sóc nâng đỡ (ví dụ như oxy cho bệnh nhân thiếu oxy) và điều
trị các yếu tố thúc đẩy bệnh (ví dụ như mất nước hoặc nhiễm trùng).

• Oxy được đưa vào đường mũi với tốc độ 2 L/phút cho bệnh nhân bị thiếu oxy máu trung bình (PaO₂ 70-80
mmHg hoặc bão hòa O₂ 92% đến 95%). Bệnh nhân bị thiếu oxy máu nặng hơn sẽ cần tốc độ chảy cao hơn.
Bệnh nhân bị thiếu oxy máu mạn tính mà việc tiếp nhận PaO₂ không thấp hơn mức độ thông thường của họ
cũng có thể hưởng lợi từ oxy.

• Bồi phụ dịch điều chỉnh tình trạng thiếu dịch trong tĩnh mạch; bù cho bất kỳ lượng nào mất đi do sốt, bài tiết
nước tiểu giảm tỉ trọng, nôn mửa, hoặc tiêu chảy; và bù cho tình trạng mất natri niệu gia tăng trong các cơn
đau. Bệnh nhân bị thiếu máu nặng mạn tính và những người bị cao huyết áp phổi cần theo dõi cẩn thận trong
liệu pháp bồi phụ dịch do có nguy cơ suy tim sung huyết. Nếu tình trạng mất nước nhẹ, có thể bù nước bằng
đường uống. Bệnh nhân có thể cần bổ sung dịch theo đường tĩnh mạch nếu không thể hoặc không sẵn sàng sử
dụng dịch theo đường uống. Nếu tình trạng mất nước nặng, khuyến cáo điều trị bằng các liều tiêm dịch nhanh
và đo cẩn thận lượng vào và ra theo dịch tĩnh mạch với tốc độ ít nhất bằng 1,5 lần tốc độ duy trì. Tốc độ này
có thể sẽ cần điều chỉnh nếu bệnh nhân có tiền sử bệnh tim hoặc cao huyết áp phổi, và cần thận trọng khi sử
dụng ở bệnh nhân cao tuổi có thể có bệnh phổi/tim không được chẩn đoán.

• Nên xem xét dùng kháng sinh nếu có bằng chứng nhiễm trùng. Kháng sinh phù hợp phụ thuộc vào việc có nghi
ngờ có bệnh viêm phổi mắc phải từ cộng đồng, mắc phải từ bệnh viện, hoặc không điển hình không.

Chỉ định truyền máu (truyền đơn giản hoặc thay) đối với các biến cố tắc nghẽn mạch máu, thiếu máu có triệu chứng,
rối loạn nội tạng cấp tính, các thủ thuật có nguy cơ cao (bao gồm gây mê toàn thân), và một số trường hợp mang thai
nhất định. Không chỉ định truyền đối với bệnh nhân bị thiếu máu có triệu chứng kèm theo tắc nghẽn mạch máu, vì
chưa có bằng chứng cho thấy truyền máu giúp giảm thời gian biến cố trong tình huống này.

Điều trị hội chứng ngực cấp tính
Mục tiêu của điều trị hội chứng ngực cấp tính là phòng ngừa tiến triển thành suy hô hấp cấp tính. Điều trị bao gồm
liệu pháp oxy (đối với bệnh nhân bị thiếu oxy), truyền máu, và thuốc kháng sinh. Kiểm soát cơn đau tối ưu và bù
nước, cùng với phế dung kế khuyến khích, cũng được khuyến nghị. Nếu cơn đau giảm, bệnh nhân sẽ không ôm ngực
khi thở và ít khả năng xảy ra tình trạng xẹp phổi. Phế dung kế khuyến khích sẽ phòng ngừa xẹp phổi hữu hiệu hơn.
Hỗ trợ của đơn vị chăm sóc tích cực có thể cứu sống tính mạnh trong những ca bệnh nặng.

• Truyền dịch được khuyến cáo bởi việc này giúp làm giảm tỷ lệ tế bào hồng cầu lưỡi liềm. Mặc dù các hướng
dẫn đề xuất rằng việc truyền máu được chỉ định nếu bệnh nhân có chỉ số PaO₂ <70 mmHg ở điều kiện thở
khí phòng hoặc, trong trường hợp thiếu oxy máu mạn tính, nếu chỉ số PaO₂ giảm hơn 10% so với chỉ số cơ
sở thông thường, nhưng việc đánh giá lâm sàng sẽ là cơ sở để quyết định.[24] Việc truyền máu được khuyến
cáo đặc biệt ở những bệnh nhân có tiền sử bệnh tim mạch, số lượng tiểu cầu thấp, hoặc viêm phổi đa thùy, vì
những nguy cơ này đã được chứng minh là có liên quan đến nguy cơ phải thở máy cao hơn.[56]

• Vì viêm phổi do vi khuẩn không phải lúc nào cũng có thể loại trừ, nên cần tiêm kháng sinh phổ rộng đường
tĩnh mạch. Trong một nghiên cứu tiền cứu quy mô lớn, các vi khuẩn thường gặp nhất được xác định là không
điển hình, do đó cần sử dụng cả thuốc kháng sinh điển hình và không điển hình.

Cấy ghép tủy xương
Cần cân nhắc cấy ghép tủy ở trẻ em bị biến chứng nặng của bệnh thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm (ví dụ như đột quỵ,
hội chứng ngực cấp tính tái phát) mà không đáp ứng với các liệu pháp bậc một. Đó là phương pháp điều trị chữa khỏi
duy nhất với bệnh hồng cầu lưỡi liềm, nhưng không thường xuyên được sử dụng do thiếu người hiến tủy, chi phí và
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các nguy cơ. Các thử nghiệm lâm sàng ngẫu nhiên đánh giá việc cấy ghép tủy đối với bệnh thiếu máu hồng cầu lưỡi
liềm còn chưa đầy đủ.[57] Một nghiên cứu quốc tế dựa trên dữ liệu hồ sơ thực hiện vào năm 1986 và 2013 đã báo cáo
tỷ lệ sống sót tổng thể và tỷ lệ sống sót hết biến cố trong vòng 5 năm lần lượt là 95% và 93%, ở trẻ em dưới 16 tuổi
được cấy ghép HLA phù hợp của anh chị em.[58] Ở những người từ 16 tuổi trở lên, tỷ lệ sống sót tổng thể và tỷ lệ
sống sót hết biến cố trong vòng 5 năm đều là 81%. Tuy nhiên, ở hầu hết các trung tâm, chỉ có ít bệnh nhân đáp ứng
các tiêu chí điều kiện thông thường để cấy ghép, bao gồm cả người hiến là anh chị em có HLA phù hợp.

Do những lo ngại về nhiễm độc, cấy ghép tạo máu diệt tủy hoàn toàn không được cân nhắc đối với người lớn, nhưng
có thể cân nhắc với trẻ em. Trẻ em nhìn chung ít bị tổn thương suy tạng (ví dụ, tổn thương thận) hơn và do đó ít có
khả năng bị biến chứng khi hóa trị liều cao hơn.

Cấy ghép tạo máu dị ghép không diệt tủy của anh chị em hoàn toàn phù hợp, của thành viên gia đình phù hợp, hoặc,
của thành viên gia đình có haplotype phù hợp đang được nghiên cứu. Một số nghiên cứu quy mô nhỏ nghiên cứu các
phác đồ cấy ghép không diệt tủy đã cho thấy rằng cách này an toàn và hiệu quả, cho kết quả đảo ngược phân loại kiểu
hình lưỡi liềm.[59] [60]

Đau hàng ngày mạn tính
Nhiều bệnh nhân sẽ bị đau hàng ngày mạn tính. Trong một nghiên cứu đối với hơn 230 bệnh nhân từ 16 tuổi trở lên,
cơn đau được báo cáo ở 54% trong hơn 31.000 ngày phân tích. Mười hai phần trăm số ngày đó là bệnh nhận bị đau
theo cơn mà những ngày đó bệnh nhân không sử dụng chăm sóc của bệnh viện hay cứu thương, và 3,5% số ngày đó
là đau (theo cơn hoặc không) và bệnh nhân có tìm kiếm chăm sóc y tế. Những ngày còn lại là đau mạn tính được điều
trị tại nhà. Nguyên nhân của cơn đau cần được xem xét và điều trị khi cần. Các nguyên nhân có thể điều trị tiềm ẩn
khác bao gồm hoại tử vô mạch và loét chân mạn tính.[61] Việc nhận thức về tỷ lệ hiện mắc đau hàng ngày mạn tính
ở nhóm bệnh nhân này là rất quan trọng, và chuyển đến chuyên gia về cơn đau nên được cân nhắc.[62] Nhiều nghiên
cứu đã xem xét việc can thiệp về tâm lý để cải thiện ảnh hưởng đau đớn, nhưng chưa có phương pháp can thiệp chính
xác nào được xác định.[63]

Tổng quan về các chi tiết điều trị

Tham khảo cơ sở dữ liệu dược địa phương của quý vị để biết thông tin toàn diện về thuốc, bao gồm các chống chỉ định,
tương tác giữa các loại thuốc, và liều dùng thay thế. ( xem Tuyên bố miễn trách nhiệm )

Cấp tính ( tóm tắt )

cơn tắc nghẽn mạch máu

1 Thuốc giảm đau

bổ sung Kháng histamin

thêm chăm sóc nâng đỡ + điều trị nguyên nhân

bổ sung Bù nước

bổ sung thuốc kháng sinh

bổ sung Truyền máu

hội chứng ngực cấp

1 oxy + phế dung kế khuyến khích

thêm Thuốc giảm đau
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Cấp tính ( tóm tắt )

bổ sung Kháng histamin

thêm kháng sinh phổ rộng

bổ sung Truyền máu

bổ sung Bù nước

Tiếp diễn ( tóm tắt )

bệnh mạn tính

1 chăm sóc nâng đỡ + phòng ngừa biến chứng

bổ sung hydroxycarbamide

bổ sung L-glutamine

bổ sung truyền máu lặp lại

2 Cấy ghép tủy xương
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Các lựa chọn điều trị

Cấp tính

cơn tắc nghẽn mạch máu

1 Thuốc giảm đau

Các lựa chọn sơ cấp

» Paracetamol: trẻ nhũ nhi và trẻ em: 10-15 mg/
kg đường uống sau mỗi 4-6 giờ khi cần, tối đa
là 75 mg/kg/ngày; trẻ em >12 tuổi và người lớn:
500-1000 mg sau mỗi 4-6 giờ khi cần thiết, tối đa
là 4000 mg/ngày

Các lựa chọn thứ cấp

» Ibuprofen: trẻ nhũ nhi và trẻ em: 4-10 mg/kg
đường uống sau mỗi 6-8 giờ khi cần, tối đa là
40 mg/kg/ngày; trẻ vị thành niên và người lớn:
200-400 mg sau mỗi 4-6 giờ khi cần, tối đa là
2400 mg/ngày

HOẶC

» ketorolac: người lớn: 30 mg đường tiêm bắp/
đường tĩnh mạch sau mỗi 6 giờ khi cần, tối đa 5
ngày điều trị

HOẶC

» Naproxen: trẻ em >2 tuổi: 5-7 mg/kg đường uống
sau mỗi 8-12 giờ khi cần; người lớn: 500 mg ban
đầu, sau đó là 250 mg sau mỗi 6-8 giờ khi cần, tối
đa là 1250 mg/ngày

Các lựa chọn cấp ba

» codeine phosphate: người lớn: 15-60 mg sau mỗi
4-6 giờ khi cần, tối đa 240 mg/ngày

HOẶC

» Oxycodone: người lớn <50 kg: 0,2 mg/kg đường
uống (giải phóng tức thời) sau mỗi 3-4 giờ khi
cần; người lớn >50 kg: 5-10 mg sau mỗi 3-4 giờ
khi cần

HOẶC

» morphine sulfate: trẻ em: tham vấn với chuyên
gia để có hướng dẫn về liều lượng; người lớn:
10-30 mg đường uống (giải phóng tức thời) sau
mỗi 4 giờ khi cần, hoặc 15-30 mg đường uống
(giải phóng có kiểm soát) sau mỗi 8-12 giờ khi
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Cấp tính
cần, hoặc 2,5 đến 10 mg đường tiêm bắp/đường
tĩnh mạch/dưới da sau mỗi 2-6 giờ khi cần

» Paracetamol được sử dụng để điều trị cơn đau nhẹ.
Đã có báo cáo về tổn thương gan và thận khi sử dụng
quá liều.

» Các thuốc kháng viêm không steroid (NSAID) được
sử dụng để điều trị cơn đau nhẹ đến trung bình. Chúng
cần được sử dụng cẩn trọng ở những bệnh nhân bị suy
giảm chức năng gan hoặc thận nhẹ.

» Ở bệnh nhân bị bệnh hồng cầu lưỡi liềm, creatinine
là biện pháp không hiệu quả với rối loạn chức năng
thận. Khi có kế hoạch sử dụng NSAID lâu dài, cần
theo dõi protein niệu cẩn thận theo định kỳ.

» Codeine có thể được sử dụng để điều trị cơn đau
trung bình. Codeine chống chỉ định ở trẻ em dưới
12 tuổi, và không được khuyến cáo cho trẻ vị thành
niên từ 12 đến 18 tuổi bị béo phì hoặc có các bệnh lý
như ngưng thở lúc ngủ do tắc nghẽn hoặc bệnh phổi
nặng vì nó có thể làm tăng nguy cơ các vấn đề về hô
hấp.[64] Thường chỉ khuyến cáo sử dụng để điều trị
cơn đau trung bình cấp tính, mà không thể điều trị dứt
điểm bằng các loại thuốc giảm đau khác. Nên sử dụng
ở liều thấp nhất có hiệu quả trong thời gian ngắn nhất
và điều trị giới hạn trong 3 ngày.[65] [66]

» Opiod mạnh hơn dùng đường uống được sử dụng
cho tình trạng đau trung bình đến nặng. Nếu đau nặng,
thường cần phải dùng opioid đường tiêm. Một thử
nghiệm có đối chứng giả dược ngẫu nhiên cho thấy
không có sự khác biệt đáng kể giữa morphine giải
phóng có kiểm soát dùng đường uống và morphine
đường tĩnh mạch ở bệnh nhân từ 5 đến 17 tuổi liên
quan đến mức độ giảm đau, thời gian đau, và mức độ
thường xuyên xảy ra các biến cố bất lợi.[54]

» Trẻ em lớn hơn, trẻ vị thành niên, và người lớn
có thể được tự điều trị bằng thuốc giảm đau bằng
thiết bị thuốc giảm đau do bệnh nhân kiểm soát
(PCA).[55]Cần lưu ý rằng uống thành từng đợt thuốc
giảm đau opiod tác động ngắn có thể không giúp kiểm
soát cơn đau nếu bệnh nhân ngủ gật. Ở các bệnh nhân
này, đặc biệt là những người đã từng dùng opioid, sử
dụng opioid đường uống tác dụng dài cùng với PCA/
liều tiêm nhanh có thể giúp điều trị cơn đau.

» Bệnh nhân sử dụng thuốc giảm đau opioid lâu dài
có thể dung nạp có khả năng cần dùng opioid liều cao
hơn.

bổ sung Kháng histamin

Các lựa chọn sơ cấp

» diphenhydramine: trẻ em 2-5 tuổi: tham vấn với
chuyên gia để có hướng dẫn về liều lượng; trẻ em

Đ
IỀ

U
 T

R
Ị

Bản PDF chủ đề BMJ Best Practice (Thực tiễn Tốt nhất của BMJ) này
dựa trên phiên bản trang mạng được cập nhật lần cuối vào: Aug 28, 2018.

Các chủ đề BMJ Best Practice (Thực tiễn Tốt nhất của BMJ) được cập nhật thường xuyên và
bản mới nhất của các chủ đề này có trên bestpractice.bmj.com . Việc sử dụng nội dung này phải
tuân thủ tuyên bố miễn trách nhiệm. © BMJ Publishing Group Ltd 2018. Giữ mọi bản quyền.

25

http://bestpractice.bmj.com


Thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm Điều trị
Đ

IỀ
U

 T
R

Ị

Cấp tính
6-12 tuổi: 12,5 đến 25 mg đường uống sau mỗi
4-6 giờ khi cần, tối đa 150 mg/ngày; trẻ em >12
tuổi và người lớn: 25-50 mg đường uống sau mỗi
4-6 giờ khi cần, tối đa 300 mg/ngày

» Nhiều opioid gây ngứa và cần điều trị bằng kháng
histamine đường uống.

thêm chăm sóc nâng đỡ + điều trị nguyên nhân

» Oxy được đưa vào đường mũi với tốc độ 2 L/phút
cho bệnh nhân bị thiếu oxy máu trung bình (PaO₂
70-80 mmHg hoặc bão hòa O₂ 92% đến 95%). Bệnh
nhân bị thiếu oxy máu nặng hơn sẽ cần tốc độ chảy
cao hơn. Bệnh nhân bị thiếu oxy máu mạn tính mà
việc tiếp nhận PaO₂ không thấp hơn mức độ thông
thường của họ cũng có thể hưởng lợi từ oxy.

» Việc điều trị bất kỳ nguyên nhân thúc đẩy cụ thể nào
là cần thiết, chẳng hạn như điều trị nhiễm toan hoặc
làm ấm bệnh nhân nếu yếu tố thúc đẩy là phơi nhiễm
cảm lạnh.

bổ sung Bù nước

» Bồi phụ dịch sẽ điều trị tình trạng thiếu dịch nội
mạch, bù đắp cho bất kỳ phần thể tích mất đi nào gây
ra do sốt, bài tiết nước tiểu giảm tỉ trọng, nôn mửa,
hoặc tiêu chảy, và bù đắp sự mất đi natri niệu trong
các đợt bệnh. Bệnh nhân bị thiếu máu nặng mạn tính
và những người bị cao huyết áp phổi cần theo dõi cẩn
thận trong liệu pháp bồi phụ dịch do có nguy cơ suy
tim sung huyết.

» Nếu tình trạng mất nước nhẹ, có thể bù nước bằng
đường uống. Bệnh nhân có thể cần bổ sung dịch theo
đường tĩnh mạch nếu không thể hoặc không sẵn sàng
sử dụng dịch theo đường uống.

» Nếu tình trạng mất nước nặng, khuyến cáo điều trị
bằng các liều tiêm dịch nhanh và đo cẩn thận lượng
vào và ra theo dịch tĩnh mạch với tốc độ ít nhất bằng
1,5 lần tốc độ duy trì. Tốc độ này có thể sẽ cần điều
chỉnh nếu bệnh nhân có tiền sử bệnh tim hoặc cao
huyết áp phổi, và cần thận trọng khi sử dụng ở bệnh
nhân cao tuổi có thể có bệnh phổi/tim không được
chẩn đoán.

bổ sung thuốc kháng sinh

» Nên xem xét dùng kháng sinh nếu có bằng chứng
nhiễm trùng. Kháng sinh phù hợp phụ thuộc vào việc
có nghi ngờ có bệnh viêm phổi mắc phải từ cộng
đồng, mắc phải từ bệnh viện, hoặc không điển hình
không.

bổ sung Truyền máu

» Chỉ định truyền máu (thay hoặc truyền đơn giản)
đối với các biến cố tắc nghẽn mạch máu, thiếu máu có
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Thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm Điều trị

Cấp tính
triệu chứng, rối loạn nội tạng cấp tính, các thủ thuật
có nguy cơ cao (bao gồm gây mê toàn thân), và một số
trường hợp mang thai nhất định.

» Các nguy cơ bao gồm truyền quá mức (tình trạng
máu quá đặc, quá tải thể tích), phản ứng truyền dịch
(cấp tính, nhiễm trùng huyết, sốt, và dị ứng), nồng độ
miễn dịch với kháng nguyên hồng cầu, quá tải sắt, và
các bệnh lây truyền qua truyền dịch (viêm gan B và C,
HIV, và các tác nhân khác).

» Trong nghiên cứu Thử nghiệm Phòng ngừa Đột quỵ
ở Bệnh thiếu máu Hồng cầu lưỡi liềm (STOP), các
nhà nghiên cứu phát hiện ra mức giảm 90% ở lần
đột quỵ đầu tiên với việc truyền dịch mạn tính so với
chăm sóc hỗ trợ tiêu chuẩn.[51] Nghiên cứu sâu hơn
cho thấy tỷ lệ đột quỵ cao hơn sau khi ngừng truyền
dịch.[52]

» Truyền dịch không được chỉ định ở bệnh nhân bị
thiếu máu không có triệu chứng kèm theo cơn tắc
nghẽn mạch máu vì chưa có bằng chứng rằng truyền
dịch giúp giảm thời gian đau trong tình huống này.

hội chứng ngực cấp

1 oxy + phế dung kế khuyến khích

» Oxy được sử dụng với bệnh nhân bị thiếu oxy.

» Oxy được đưa vào đường mũi với tốc độ 2 L/phút
cho bệnh nhân bị thiếu oxy máu trung bình (PaO₂
70-80 mmHg hoặc bão hòa O₂ 92% đến 95%). Bệnh
nhân bị thiếu oxy máu nặng hơn sẽ cần tốc độ chảy
cao hơn. Bệnh nhân bị thiếu oxy máu mạn tính mà
việc tiếp nhận PaO₂ không thấp hơn mức độ thông
thường của họ cũng có thể hưởng lợi từ oxy.

» Phế dung kế khuyến khích sẽ phòng ngừa xẹp phổi
hữu hiệu hơn. Hỗ trợ của đơn vị chăm sóc tích cực có
thể cứu sống tính mạnh trong những ca bệnh nặng.

thêm Thuốc giảm đau

Các lựa chọn sơ cấp

» Paracetamol: trẻ nhũ nhi và trẻ em: 10-15 mg/
kg đường uống sau mỗi 4-6 giờ khi cần, tối đa
là 75 mg/kg/ngày; trẻ em >12 tuổi và người lớn:
500-1000 mg sau mỗi 4-6 giờ khi cần thiết, tối đa
là 4000 mg/ngày

Các lựa chọn thứ cấp

» Ibuprofen: trẻ nhũ nhi và trẻ em: 4-10 mg/kg
đường uống sau mỗi 6-8 giờ khi cần, tối đa là
40 mg/kg/ngày; trẻ vị thành niên và người lớn:
200-400 mg sau mỗi 4-6 giờ khi cần, tối đa là
2400 mg/ngày
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Cấp tính
HOẶC

» ketorolac: người lớn: 30 mg đường tiêm bắp/
đường tĩnh mạch sau mỗi 6 giờ khi cần, tối đa 5
ngày điều trị

HOẶC

» Naproxen: trẻ em >2 tuổi: 5-7 mg/kg đường uống
sau mỗi 8-12 giờ khi cần; người lớn: 500 mg ban
đầu, sau đó là 250 mg sau mỗi 6-8 giờ khi cần, tối
đa là 1250 mg/ngày

Các lựa chọn cấp ba

» codeine phosphate: người lớn: 15-60 mg sau mỗi
4-6 giờ khi cần, tối đa 240 mg/ngày

HOẶC

» Oxycodone: người lớn <50 kg: 0,2 mg/kg đường
uống (giải phóng tức thời) sau mỗi 3-4 giờ khi
cần; người lớn >50 kg: 5-10 mg sau mỗi 3-4 giờ
khi cần

HOẶC

» morphine sulfate: trẻ em: tham vấn với chuyên
gia để có hướng dẫn về liều lượng; người lớn:
10-30 mg đường uống (giải phóng tức thời) sau
mỗi 4 giờ khi cần, hoặc 15-30 mg đường uống
(giải phóng có kiểm soát) sau mỗi 8-12 giờ khi
cần, hoặc 2,5 đến 10 mg đường tiêm bắp/đường
tĩnh mạch/dưới da sau mỗi 2-6 giờ khi cần

» Paracetamol được sử dụng để điều trị cơn đau nhẹ.
Đã có báo cáo về tổn thương gan và thận khi sử dụng
quá liều.

» Các thuốc kháng viêm không steroid (NSAID) được
sử dụng để điều trị cơn đau nhẹ đến trung bình. Chúng
cần được sử dụng cẩn trọng ở những bệnh nhân bị suy
giảm chức năng gan hoặc thận nhẹ.

» Ở bệnh nhân bị bệnh hồng cầu lưỡi liềm, creatinine
là biện pháp không hiệu quả với rối loạn chức năng
thận. Khi có kế hoạch sử dụng NSAID lâu dài, cần
theo dõi protein niệu cẩn thận theo định kỳ.

» Codeine có thể được sử dụng để điều trị cơn đau
trung bình. Codeine chống chỉ định ở trẻ em dưới
12 tuổi, và không được khuyến cáo cho trẻ vị thành
niên từ 12 đến 18 tuổi bị béo phì hoặc có các bệnh lý
như ngưng thở lúc ngủ do tắc nghẽn hoặc bệnh phổi
nặng vì nó có thể làm tăng nguy cơ các vấn đề về hô
hấp.[64] Thường chỉ khuyến cáo sử dụng để điều trị
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Thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm Điều trị

Cấp tính
cơn đau trung bình cấp tính, mà không thể điều trị dứt
điểm bằng các loại thuốc giảm đau khác. Nên sử dụng
ở liều thấp nhất có hiệu quả trong thời gian ngắn nhất
và điều trị giới hạn trong 3 ngày.[65] [66]

» Opiod mạnh hơn dùng đường uống được sử dụng
cho tình trạng đau trung bình đến nặng. Nếu đau nặng,
thường cần phải dùng opioid đường tiêm.

» Bệnh nhân sử dụng thuốc giảm đau opioid lâu dài
có thể dung nạp có khả năng cần dùng opioid liều cao
hơn.

bổ sung Kháng histamin

Các lựa chọn sơ cấp

» diphenhydramine: trẻ em 2-5 tuổi: tham vấn với
chuyên gia để có hướng dẫn về liều lượng; trẻ em
6-12 tuổi: 12,5 đến 25 mg đường uống sau mỗi
4-6 giờ khi cần, tối đa 150 mg/ngày; trẻ em >12
tuổi và người lớn: 25-50 mg đường uống sau mỗi
4-6 giờ khi cần, tối đa 300 mg/ngày

» Nhiều opioid gây ngứa và cần điều trị bằng kháng
histamine đường uống.

thêm kháng sinh phổ rộng

» Vì viêm phổi do vi khuẩn không phải lúc nào cũng
có thể loại trừ, nên cần tiêm kháng sinh phổ rộng
đường tĩnh mạch. Cần sử dụng cả phổ kháng sinh điển
hình và không điển hình.

bổ sung Truyền máu

» Truyền dịch được khuyến cáo bởi việc này giúp
làm giảm tỷ lệ tế bào hồng cầu lưỡi liềm. Mặc dù các
hướng dẫn đề xuất rằng việc truyền máu được chỉ
định nếu bệnh nhân có chỉ số PaO₂ <70 mmHg ở điều
kiện thở khí phòng hoặc, trong trường hợp thiếu oxy
máu mạn tính, nếu chỉ số PaO₂ giảm hơn 10% so với
chỉ số cơ sở thông thường, nhưng việc đánh giá lâm
sàng sẽ là cơ sở để quyết định.[24]Việc truyền máu
được khuyến cáo đặc biệt ở những bệnh nhân có tiền
sử bệnh tim mạch, số lượng tiểu cầu thấp, hoặc viêm
phổi đa thùy, vì những nguy cơ này đã được chứng
minh là có liên quan đến nguy cơ phải thở máy cao
hơn.[56]

» Không phải bệnh nhân nào bị hội chứng ngực cấp
tính đều cần truyền máu.

bổ sung Bù nước

» Bồi phụ dịch sẽ điều trị tình trạng thiếu dịch nội
mạch, bù đắp cho bất kỳ phần thể tích mất đi nào gây
ra do sốt, bài tiết nước tiểu giảm tỉ trọng, nôn mửa,
hoặc tiêu chảy, và bù đắp sự mất đi natri niệu trong
các đợt bệnh. Bệnh nhân bị thiếu máu nặng mạn tính
và những người bị cao huyết áp phổi cần theo dõi cẩn
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Cấp tính
thận trong liệu pháp bồi phụ dịch do có nguy cơ suy
tim sung huyết.

» Nếu tình trạng mất nước nhẹ, có thể bù nước bằng
đường uống. Bệnh nhân có thể cần bổ sung dịch theo
đường tĩnh mạch nếu không thể hoặc không sẵn sàng
sử dụng dịch theo đường uống.

» Nếu tình trạng mất nước nặng, khuyến cáo điều trị
bằng các liều tiêm dịch nhanh và đo cẩn thận lượng
vào và ra theo dịch tĩnh mạch với tốc độ ít nhất bằng
1,5 lần tốc độ duy trì. Tốc độ này có thể sẽ cần điều
chỉnh nếu bệnh nhân có tiền sử bệnh tim hoặc cao
huyết áp phổi, và cần thận trọng khi sử dụng ở bệnh
nhân cao tuổi có thể có bệnh phổi/tim không được
chẩn đoán.

Tiếp diễn

bệnh mạn tính

1 chăm sóc nâng đỡ + phòng ngừa biến chứng

» Ở trẻ nhỏ, mục tiêu điều trị chính là nhằm cải thiện
tỷ lệ sống sót bằng cách giảm các mối đe dọa do
nhiễm trùng. Việc này có thể đạt được thông qua: chẩn
đoán sớm, tiêm chủng phế cầu khuẩn, dự phòng kháng
sinh bằng penicillin ở trẻ em dưới 5 tuổi, tư vấn dinh
dưỡng, và điều trị ngay khi xảy ra nhiễm trùng.[24]
[25]

» Ở bệnh nhân sống sót khi còn nhỏ và có bệnh mạn
tính, mục tiêu điều trị chính là kiểm soát triệu chứng
và điều trị các biến chứng của bệnh. Việc này có thể
đạt được thông qua: điều trị cơn đau (mạn tính và cấp
tính); giảm độ nặng của bệnh bằng thuốc với việc
sử dụng hydroxycarbamide;[26] áp dụng biện pháp
dự phòng và điều trị nhiễm trùng ngay; phòng ngừa
và điều trị các biến chứng cấp tính (ví dụ, hội chứng
ngực cấp tính, các cơn tắc nghẽn mạch máu); phòng
ngừa đột quỵ; phòng ngừa và điều trị tổn thương nội
tạng mạn tính (thận, bệnh thận, phổi); tư vấn tổng
quát; huấn luyện về sức khỏe và dinh dưỡng cho bệnh
nhân và/hoặc phụ huynh;[27] [23] và tư vấn bệnh
nhân và/hoặc phụ huynh tránh các yếu tố kích thích (ví
dụ: mất nước,[6] [28] lạnh và độ cao, và tập thể dục
nặng).[1] [29] [30] [31]

» Những bệnh nhân bị biến chứng tái phát (các
cơn tắc nghẽn mạch máu trung bình đến nặng, hội
chứng ngực cấp tính, hoặc thiếu máu có triệu chứng
nặng) cần thêm biện pháp điều trị bổ sung (ví dụ:
hydroxycarbamide và/hoặc truyền máu lặp lại).

bổ sung hydroxycarbamide

Các lựa chọn sơ cấp
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Thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm Điều trị

Tiếp diễn
» hydroxycarbamide: trẻ em và người lớn: 10-20
mg/kg đường uống mỗi ngày một lần thời gian
đầu, tăng thêm 5 mg/kg/day sau mỗi 12 tuần tùy
theo kết quả xét nghiệm máu, duy trì lượng bạch
cầu đa nhân trung tính >2500/mm^3 và số lượng
tiểu cầu >95.000/mm^3, tối đa là 35 mg/kg/ngày

» Hydroxycarbamide có thể được xem xét ở bệnh nhân
≥2 tuổi mắc bệnh thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm.

» Trong ngắn hạn, hydroxycarbamide đã được chứng
minh là làm giảm tần số các cơn đau, giảm số lần phải
truyền dịch, và giảm nguy cơ mắc hội chứng ngực cấp
tính.[32] [33] [34] [35] [36] [37] [38] [39] [40] Thuốc
này cũng được chứng minh là giúp ngăn ngừa các biến
cố thần kinh đe dọa tính mạng ở các bệnh nhân có
nguy cơ đột quỵ,[40] và giảm tần số mắc viêm ngón ở
trẻ nhũ nhi.[38]

» Biến chứng thường gặp nhất của hydroxycarbamide
là giảm bạch cầu trung tính.[37] [41] [42] Trong
nghiên cứu HUG-KIDS, không có ảnh hưởng bất
lợi về chiều cao, cân nặng hoặc phát triển dậy thì
ở trẻ nhũ nhi và trẻ lớn hơn sau khi điều trị bằng
hydrocarbamide trong 12 tháng.[37] 

» Mức độ an toàn và hiệu quả lâu dài của
hydroxycarbamide hiện vẫn chưa rõ do thiếu bằng
chứng chất lượng cao. Các nghiên cứu theo dõi quan
sát lâu dài ở bệnh nhân là người lớn đã báo cáo
về tỷ lệ tử vong giảm sau khi điều trị lâu dài bằng
hydroxycarbamide, và không tăng tỷ lệ mắc bệnh ác
tính.[43] [44] [45]

» Hydroxycarbamide cần được sử dụng cẩn trọng đối
với trường hợp suy giảm chức năng gan/thận; có thể
cần giảm liều.

» Chống chỉ định với trường hợp quá mẫn cảm với
hydrocarbamide hoặc ức chế tủy đáng kể (cụ thể là
giảm bạch cầu, giảm tiểu cầu)

» Tổng phân tích tế bào máu ngoại vi cần được theo
dõi sau mỗi 2 đến 4 tuần cho đến khi hoàn thành
chuẩn độ liều. Sau đó cần thực hiện xét nghiệm máu
hàng tháng.

bổ sung L-glutamine

Các lựa chọn sơ cấp

» L-glutamine: trẻ em ≥5 tuổi và người lớn: cân
nặng cơ thể <30 kg: 5 g đường uống hai lần mỗi
ngày; cân nặng cơ thể 30-65 kg: 10 g đường uống
hai lần mỗi ngày; cân nặng cơ thể >65 kg: 15 g
đường uống hai lần mỗi ngày

» L-glutamine có thể được cân nhắc ở những
bệnh nhân từ 5 tuổi trở lên mà không dung nạp
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Tiếp diễn
hydroxycarbamide hoặc những bệnh nhân vẫn bị đau
khi điều trị bằng hydroxycarbamide.

» Hiện còn chưa rõ cơ chế tác động của L-glutamine
trong bệnh thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm, nhưng nó
được cho là làm giảm độ nhạy cảm của hồng cầu lưỡi
liềm với tổn thương oxy hóa bằng cách tăng khả năng
năng oxy hóa khử trong các tế bào này.

» Trong một thử nghiệm có đối chứng giả dược ngẫu
nhiên thực hiện trên 230 bệnh nhân có độ tuổi từ 5
đến 58 có kiểu gen thiếu máu huyết tán HbSS hoặc
HbSB0 và có tiền sử hai hoặc nhiều hơn các cơn đau
trong năm trước, điều trị bằng L-glutamine giúp làm
giảm các cơn hồng cầu lưỡi liềm và giảm số lần nhập
viện.[46]

» Cần tránh L-glutamine ở bệnh nhân suy thận hoặc
gan do các lo ngại về tỷ lệ tử vong tăng khi sử dụng ở
bệnh nhân ốm nặng bị suy phủ tạng.[47]

bổ sung truyền máu lặp lại

» Một cách điều trị dự phòng phổ biến là truyền dịch
đơn giản lặp đi lặp lại để duy trì HbS dưới 30%.

» Ở những bệnh nhân cần trải qua bất kỳ hình thức
phẫu thuật nào, thường cần truyền dịch trước và sau
phẫu thuật để ngăn ngừa biến chứng hồng cầu lưỡi
liềm sau phẫu thuật. Việc truyền dịch được thiết kế
để duy trì haemoglobin ở mức 100 g/L (10 g/dL)
được cho là cũng hiệu quả như, và có thể an toàn hơn,
truyền dịch trao đổi trong các tình huống này.[48] [49]

» Một nghiên cứu đa trung tâm về những người lớn
và trẻ em bị thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm (thiếu máu
huyết tán SS hoặc Sb0) ngẫu nhiên được truyền dịch
hoặc không được truyền dịch trước khi thực hiện phẫu
thuật nguy cơ trung bình đã đóng lại sớm vì có nhiều
biến chứng hơn hẳn trong trường hợp không truyền
dịch, mặc dù không có khác biệt về tỷ lệ tử vong từ
tất cả các nguyên nhân được ghi nhận giữa hai trường
hợp.[50]

» Bệnh nhân bị bệnh HbSC đang trải qua phẫu thuật
lớn thường cần truyền thay máu trước khi phẫu thuật,
do mức haemoglobin cơ sở đã cao hơn 100 g/L (10 g/
dL) và sự cần thiết phải tránh tình trạng máu quá đặc
trong máu.

» Trong nghiên cứu Thử nghiệm Phòng ngừa Đột quỵ
ở Bệnh thiếu máu Hồng cầu lưỡi liềm (STOP), các
nhà nghiên cứu phát hiện ra mức giảm 90% ở lần
đột quỵ đầu tiên với việc truyền dịch mạn tính so với
chăm sóc hỗ trợ tiêu chuẩn.[51] Nghiên cứu sâu hơn
cho thấy tỷ lệ đột quỵ cao hơn sau khi ngừng truyền
dịch.[52]

32 Bản PDF chủ đề BMJ Best Practice (Thực tiễn Tốt nhất của BMJ) này
dựa trên phiên bản trang mạng được cập nhật lần cuối vào: Aug 28, 2018.

Các chủ đề BMJ Best Practice (Thực tiễn Tốt nhất của BMJ) được cập nhật thường xuyên và
bản mới nhất của các chủ đề này có trên bestpractice.bmj.com . Việc sử dụng nội dung này phải
tuân thủ tuyên bố miễn trách nhiệm. © BMJ Publishing Group Ltd 2018. Giữ mọi bản quyền.

http://bestpractice.bmj.com


Thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm Điều trị

Tiếp diễn
» Truyền dịch dự phòng thường xuyên thường không
được khuyến cáo trong khi mang thai. Tuy nhiên,
trong một nghiên cứu ngẫu nhiên về truyền dịch khi
mang thai, những người được truyền dịch có ít cơn
đau hơn trong quá trình mang thai.[53] Kết quả thai
nhi trong nghiên cứu đó không khác giữa những người
ngẫu nhiên được truyền dịch so với những người đối
chứng.[53]

2 Cấy ghép tủy xương

» Cần cân nhắc cấy ghép tủy ở trẻ em bị biến chứng
nặng của bệnh thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm (ví dụ
như đột quỵ, hội chứng ngực cấp tính tái phát) mà
không đáp ứng với các liệu pháp bậc một.

» Đó là phương pháp điều trị chữa khỏi duy nhất với
bệnh hồng cầu lưỡi liềm, nhưng không thường xuyên
được sử dụng do thiếu người hiến tủy, chi phí và các
nguy cơ.

» Các thử nghiệm lâm sàng ngẫu nhiên đánh giá việc
cấy ghép tủy đối với bệnh thiếu máu hồng cầu lưỡi
liềm còn chưa đầy đủ.[57]

» Một nghiên cứu quốc tế dựa trên dữ liệu hồ sơ thực
hiện vào năm 1986 và 2013 đã báo cáo tỷ lệ sống sót
tổng thể và tỷ lệ sống sót hết biến cố trong vòng 5 năm
lần lượt là 95% và 93%, ở trẻ em dưới 16 tuổi được
cấy ghép HLA phù hợp của anh chị em.[58] Ở những
người từ 16 tuổi trở lên, tỷ lệ sống sót tổng thể và tỷ
lệ sống sót hết biến cố trong vòng 5 năm đều là 81%.
Tuy nhiên, ở hầu hết các trung tâm, chỉ có ít bệnh
nhân đáp ứng các tiêu chí điều kiện thông thường để
cấy ghép, bao gồm cả người hiến là anh chị em có
HLA phù hợp.

» Do những lo ngại về nhiễm độc, cấy ghép tạo máu
diệt tủy hoàn toàn không được cân nhắc đối với người
lớn, nhưng có thể cân nhắc với trẻ em. Trẻ em nhìn
chung ít bị tổn thương suy tạng (ví dụ, tổn thương
thận) hơn và do đó ít có khả năng bị biến chứng khi
hóa trị liều cao hơn.

» Chống chỉ định thúc tiến hóa trị liều cao tiêu chuẩn ở
những bệnh nhân bị tổn thương nội tạng.

» Cấy ghép tạo máu dị ghép không diệt tủy của anh
chị em hoàn toàn phù hợp, của thành viên gia đình phù
hợp, hoặc, của thành viên gia đình có haplotype phù
hợp đang được nghiên cứu. Một số nghiên cứu quy mô
nhỏ nghiên cứu các phác đồ cấy ghép không diệt tủy
đã cho thấy rằng cách này an toàn và hiệu quả, cho kết
quả đảo ngược phân loại kiểu hình lưỡi liềm.[59] [60]
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Giai đoạn đầu

Rivipansel
Rivipansel ức chế các phân tử kết dính tế bào selectin. Trong một nghiên cứu giai đoạn II đối với những bệnh nhân bị
bệnh hồng cầu lưỡi liềm, rivipansel dường như giúp giảm thời gian cải thiện cơn tắc nghẽn mạch máu và yêu cầu đối với
thuốc giảm đau opioid so với thuốc giả dược.[67] Các phát hiện không cho ý nghĩa quan trọng về mặt thống kê. Nghiên
cứu báo cáo tỷ lệ nhiễm độc với rivipansel rất thấp. Một nghiên cứu giai đoạn III hiện đang được thực hiện.[68]

Crizanlizumab
Crizanlizumab là một kháng thể đơn dòng nhắm đến phân tử kết dính P-selectin ở các tế bào nội mô và tiểu cầu. Trong
một nghiên cứu giai đoạn II đối với những bệnh nhân bị bệnh hồng cầu lưỡi liềm, crizanlizumab đã được chứng minh
giảm đáng kể tỷ lệ cơn đau liên quan đến hồng cầu lưỡi liềm, và thời gian trung bình dài hơn giữa cơn đau đầu tiên và
cơn đau thứ hai so với giả dược.[69] Các ảnh hưởng bất lợi bao gồm đau khớp, tiêu chảy, ngứa, nôn mửa và đau ngực.

Carboxyhaemoglobin peg hóa giống bò (Sanguinate®)
Carboxyhaemoglobin peg hóa bò có tiềm năng cải thiện cung cấp oxy và tạo hiệu quả kháng viêm ở những bệnh nhân bị
thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm. Chưa có báo cáo nào về phản ứng phụ nghiêm trọng trong các nghiên cứu giai đoạn I và Ib
(các tình nguyện viên bình thường).[70] [71]Trong nghiên cứu giai đoạn I, haptoglobin huyết thanh đã được quan sát thấy,
nhưng dường như không liên quan đến liều lượng.
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Thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm Liên lạc theo dõi

Khuyến nghị

Giám sát

Bệnh nhân cần được theo dõi liên tục đối với các biến chứng của bệnh hồng cầu lưỡi liềm. Tần suất bác sĩ gặp bệnh
nhân tùy theo tần suất và mức độ nghiêm trọng của các biến chứng của bệnh nhân. Hiện không có hướng dẫn cụ thể
nào.

• Bệnh nhân được điều trị bằng hydroxycarbamide cần xét nghiệm tổng phân tích tế bào máu ngoại vi và số
lượng hồng cầu lưới và phân biệt được theo dõi hàng tháng.

• Sàng lọc Doppler xuyên sọ ở trẻ em bị HbSS được khuyến cáo, bắt đầu từ năm 2 tuổi và tiếp tục hàng năm nếu
TCD bình thường và sau mỗi 4 tháng nếu TCD cận biên. Trẻ em với kết quả bất thường được xét nghiệm lại
trong vòng 2 đến 4 tuần.[21] [22] Sàng lọc bệnh võng mạc với khám mắt giãn nở bắt đầu ở 10 tuổi. Chương
trình Sàng lọc Hồng cầu và Thiếu máu Huyết tán NHS ở Anh Quốc đã xuất bản hướng dẫn khuyến cáo rằng
tất cả trẻ em và người lớn ít tuổi bị hồng cầu lưỡi liềm (HbSS) và thiếu máu huyết tan HbS-beta0 cần được xét
nghiệm TCD hàng năm từ năm 2 tuổi cho đến khi ít nhất 16 tuổi.[19]

• Chưa có hướng dẫn chính thức nào về việc sàng lọc tăng áp phổi bằng xét nghiệm siêu âm tim. Tuy nhiên,
người lớn với triệu chứng cơ năng bệnh phổi cần được thực hiện siêu âm tim để đánh giá tăng áp phổi.

• Bệnh nhân cần khám võng mạc hàng năm để sàng lọc bệnh võng mạc tăng sinh, và sàng lọc hàng năm đối với
bài tiết albumin niệu tăng. Cũng khuyến cáo đánh giá chức năng gan, phổi, và thận hàng năm.

Hướng dẫn dành cho bệnh nhân

Việc chuyển bệnh nhân đến trung tâm y tế chuyên khoa về bệnh hồng cầu lưỡi liềm phù hợp để huấn luyện, tư vấn về
di truyền, và chăm sóc theo dõi định kỳ là quan trọng và cần thực hiện ngay khi có chẩn đoán.

Phụ huynh và người chăm sóc được huấn luyện về các dấu hiệu và triệu chứng cơ năng của các biến chứng của bệnh,
kỹ thuật phòng ngừa và các lựa chọn điều trị.[23] Những việc này bao gồm được hướng dẫn về thao tác sờ bụng và
cách phát hiện lách to và yêu cầu về chăm sóc y tế khẩn cấp nếu thấy tình trạng này. Phụ huynh và người chăm sóc
cần được thông báo về yêu cầu chăm sóc y tế nếu đứa trẻ bị sốt hoặc da, môi, hoặc nền móng bị xanh tái, bất kỳ triệu
chứng, dấu hiệu hô nấp nào của cơn đau hoặc không thể cử động tứ chi, và các triệu chứng thực thể sớm của giam
hãm tiểu cầu trong lách, bao gồm xanh tái và lờ đờ. Thông tin về các triệu chứng cơ năng sớm nhất của đứa trẻ cần
được cung cấp (cụ thể là, tay và/hoặc chân bị sưng đau [hội chứng tay-chân]). Các triệu chứng cơ năng của các giai
đoạn sau, và các biến chứng ảnh hưởng đến trẻ em lớn hơn và người lớn bao gồm đột quỵ, đái dầm, chứng cương
dương vật, dậy thì muộn, bệnh võng mạc tăng sinh, hoại tử vô mạch vùng hông và vai và loét chân.

Bệnh nhân cần nhận được thông tin về các vấn đề liên quan đến tránh thai, xét nghiệm lây nhiễm của đối tác, tư
vấn về di truyền, và chẩn đoán trước sinh. Khuyến cáo tránh thai để phòng ngừa việc mang thai không mong muốn.
Khuyến cáo của Tổ chức Y tế Thế giới (WHO) về việc sử dụng các phương pháp thay thế về tránh thai bắt nguồn từ
những lo ngại rằng các thuốc tránh thai nội tiết tố kết hợp có thể làm tăng nguy cơ bệnh thuyên tắc huyết khối và do
đó không được khuyến cáo. Các thuốc tránh thai chỉ có progesterone không có hạn chế vì chúng không liên quan đến
tăng nguy cơ nghẽn mạch. Ngoài ra, đồng và vòng tránh thai levonorgestrel (IUD) không có hạn chế sử dụng trong
trường hợp bệnh hồng cầu lưỡi liềm.[102]

Bệnh nhân bị bệnh hồng cầu lưỡi liềm có yêu cầu cao hơn về axit folic, đặc biệt là bệnh nhân mang thai. Liều cao có
thể gây ảnh hưởng giống ảnh hưởng huyết học của thiếu hụt vitamin B12 đồng thời làm các biến chứng thần kinh tiến
triển, do đó làm chẩn đoán chứng thiếu máu nguy hiểm thiếu chính xác.

Khối lượng hoạt động của tim tăng lên và sự tạo thêm huyết sẽ làm tăng thêm yêu cầu tăng trưởng dinh dưỡng.[8]
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chứng thiếu máu dài hạn cao

Biểu hiện các triệu chứng cơ năng mạn tính chẳng hạn như quá mệt, mệt mỏi, khó thở khi gắng sức, xanh tái, và dung
nạp vận động suy giảm.

phụ thuộc vào opioid dài hạn trung bình

Tình trạng phụ thuộc vào opioid có thể xảy ra ở bất kỳ bệnh nhân nào sử dụng opioid trong một thời gian kéo dài.
Bệnh nhân sử dụng opioid để điều trị đau mạn tính cần được cho biết về biến chứng này, nhưng nó không nên ảnh
hưởng đến quyết định thuốc giảm đau opioid có được đề xuất với bệnh nhân hay không. Do tình trạng phụ thuộc và
tính dung nạp, việc thay đổi opioid hay tăng liều có thể cần thiết để duy trì việc điều trị đau hiệu quả.

quá tải sắt từ truyền dịch mạn tính dài hạn trung bình

Phơi nhiễm mạn tính với truyền máu có thể dẫn tới tổn thưởng suy tạng ở những người bị bệnh hồng cầu lưỡi liềm.
Bệnh nhân đang trong chương trình truyền dịch mạn tính cần được theo dõi tình trạng quá tải sắt. Những bệnh nhân
có nhiều hơn 50 đơn vị hồng cầu cần được đánh giá tình trạng quá tải sắt. Khuyến cáo đánh giá tình trạng quá tải sắt
ở những bệnh nhân được truyền dịch mạn tính bao gồm đánh giá ferritin huyết thanh, sắt trong gan bằng chụp cộng
hưởng từ hoặc sinh thiết gan hàng năm và siêu âm tim hàng năm.[100]

Việc điều trị quá tải máu có thể bằng desferoxamine, deferiprone, hoặc deferasirox. Deferasiox đã được chứng minh là
hiệu quả như desferoxamine. Vì đây là một thuốc dạng uống chứ không phải dạng tiêm, nên nó có thể giúp tuân thủ tốt
hơn.[101]

các biến chứng gan và bệnh sỏi mật biến thiên cao

Thường gặp chứng vàng da và gan to, cũng như quá tải sắt.[80] [81]

Chứng huyết tán mạn tính mà các bệnh nhân bị bệnh hồng cầu lưỡi liềm gặp phải dẫn tới tỷ lệ mắc bệnh sỏi mật cao;
50% đến 70% số bệnh nhân có thể bị sỏi bilirubin.[82]

Cắt bỏ túi mật bằng nội soi ổ mật đã được chứng minh là an toàn và hiệu quả đối với điều trị sỏi mật có triệu chứng ở
trẻ em và người lớn.[83] [84]

hoại tử vô mạch vùng hông hoặc vai biến thiên cao

Gây ra bởi tình trạng nghẽn nội động mạch, thường gây ra hiện tượng đau nặng và rối loạn tư thế. Do bệnh khớp thoái
hóa tiến triển gây ra, những bệnh nhân này cần được điều trị đau mạn tính, vật lý trị liệu và điều trị phẫu thuật.[61]
Xảy ra ở 10% đến 50% số người lớn bị thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm hoặc HbSC.

viêm ngón biến thiên cao

Chỉ giới hạn cho trẻ nhũ nhi và trẻ nhỏ.

Gây ra bởi tình trạng giảm oxy máu của tủy tại tay và chân.

Việc điều trị tập trung vào chăm sóc hỗ trợ bao gồm thuốc giảm đau và bù nước. Hydroxycarbamide đã được chứng tỏ
làm giảm tần suất bị viêm ngón ở trẻ nhũ nhi.[38]
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loét chân biến thiên cao

Có thể dao động từ nhẹ và nhỏ đến lớn và nặng. Thường xảy ra ở trẻ em trên 10 tuổi. Các yếu tố nguy cơ khác bao
gồm quan hệ tình dục giữa nam giới, mất đoạn gen alpha, mức tổng haemoglobin cao, và mức haemoglobin F (HbF)
cao.[24]

Việc điều trị tương tự như các tình trạng loét ở chân khác, bao gồm nâng và băng ép áp suất kẽm sulfate.[90]

các biểu hiện tim mạch biến thiên cao

Do tình trạng sốt tái phát và thiếu máu mạn tính, tình trạng tim to, vùng trước tim tăng động, và tiếng thổi có thể xảy ra
ở một số bệnh nhân. Phương pháp điều trị tiêu chuẩn được sử dụng đối với tăng huyết áp và suy tim sung huyết.

chứng cương dương vật biến thiên cao

Giữa độ tuổi 12 và 20, gần 90% số bệnh nhân nam bị bệnh hồng cầu lưỡi liềm sẽ trải qua một hoặc nhiều đợt cương
dương vật, thường gây ra chứng bất lực vĩnh viễn.[98] Các đợt này nếu kéo dài 4 giờ hoặc hơn được xem là trường
hợp cấp cứu y tế, và việc đánh giá tiết niệu được chỉ định. Thuốc giảm đau, bù nước, và các biện pháp cục bộ (hít sặc,
giải phóng chèn ép tiết niệu) là thành phần chính của liệu pháp.

giam hãm tiểu cầu trong lách biến thiên trung bình

Biểu hiện là lách to, xanh tái, nhịp tim nhanh, li bì, và sốc, gây ra bởi tình trạng giam hãm hồng cầu trong lách và kết
quả là giảm mức haemoglobin.

Được điều trị bằng truyền dịch cấp cứu.[24]

Các đợt bệnh lặp lại (các đợt giam hãm) trong lách gây ra chứng xơ hóa và chứng xơ teo lách.

Có thể cân nhắc phẫu thuật cắt bỏ lá lách đối với những bệnh nhân bị giam hãm tiểu cầu trong lách tái phát hoặc tăng
hoạt lách có triệu chứng, mặc dù bằng chứng còn chưa đầy đủ.[24] [85]

Ở trẻ em lớn hơn và người lớn, siêu âm vùng bụng có thể được sử dụng để ghi nhận kích thước lách và hiện diện của
sỏi mật.

Những bệnh nhân đã trải qua phẫu thuật hoặc đã bị xơ teo lách cần được tiêm vắc-xin ngừa cúm, phế cầu khuẩn và
vắc-xin màng não cầu khuẩn.

Bệnh nhân bị bệnh hồng cầu lưỡi liềm mà không phải HbSS thường có lách to.

tăng huyết áp phổi biến thiên trung bình

Bằng chứng siêu âm tim về áp lực phổi tăng xảy ra ở 30% đến 40% số người lớn bị bệnh hồng cầu lưỡi liềm.[91]
Chứng thiếu máu huyết tán nội mạch kéo dài gây ra suy giảm tương đối nitơ oxit (NO) do sự giải phóng haemoglobin
và arginase từ hồng cầu phân giãn, làm sạch NO. Việc thiếu hụt NO tương đối gây ra hiện tượng co mạch ngoại vi
phổi, rối loạn chức năng nội mô, tăng huyết áp phổi và nghẽn mạch tiềm ẩn.[12] Việc chẩn đoán tăng huyết áp động
mạch phổi cần được khẳng định bằng việc đặt ống thông tim đúng cách trước khi thực hiện điều trị.[92]

Việc điều trị tiêu chuẩn tương tự như với các bệnh nhân khác bị tăng huyết áp phổi và bao gồm truyền prostacyclin liên
tục.[93] [94] [95] Một nghiên cứu ngẫu nhiên xem xét việc sử dụng sildenafil đối với tăng huyết áp phổi trong bệnh
hồng cầu lưỡi liềm đã phải dừng sớm vì tỷ lệ nhập viện gia tăng vì các cơn đau ở những bệnh nhân sử dụng sildernafil.
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Bất thường về thận biến thiên trung bình

Các mạch máu trong tủy thận rất nhạy cảm với tổn thương từ lưỡi liềm do môi trường giảm oxy và có tính axit của
tủy. Các cơn bệnh tái phát có thể gây suy thận. Bởi vì bệnh nhân tăng tiết creatinin, đây là biện pháp không hiệu quả
với bệnh thận. Bệnh nhân cần được sàng lọc hàng năm đối với hiện tượng bài tiết albumin niệu tăng. Nếu có protein
niệu, đề xuất điều trị bằng các thuốc ức chế men chuyển.[97]

chậm tăng trưởng và phát triển biến thiên trung bình

Việc phân tích xu hướng tăng trưởng cho thấy rằng trẻ em lệch khỏi đường cong tăng trưởng khi chúng lớn lên, trẻ em
nam bị ảnh hưởng nặng hơn trẻ em nữ. Tốc độ tăng trưởng đi theo đường cong đối với 13 trẻ vị thành niên cho thấy
độ trễ khởi phát của tăng trường dậy thì vọt sớm.[99]

đột quỵ và bệnh về hệ thần kinh trung ương biến thiên thấp

Suy giảm thần kinh đột ngột bao gồm: khó khăn về ngôn ngữ, viết, và/hoặc đọc; co giật; suy giảm vận động và cảm
giác; và thay đổi ý thức. Tỷ lệ bị đột quỵ lần đầu tiên ở thời điểm 20 tuổi và 45 tuổi lần lượt là 11% và 14% với bệnh
nhân HbSS và 2% và 10% đối với bệnh nhân HbSC.[72]

Các xét nghiệm dòng Doppler thực hiện thông qua siêu âm Doppler xuyên sọ (TCD) với các mạch máu xuyên sọ sẽ
giúp đánh giá nguy cơ đột quỵ gây ra bởi các tổn thương mạch máu lớn (động mạch cảnh trong và động mạch não
trước và giữa).[73] Xét nghiệm TCD sàng lọc ở trẻ em bị HbSS được khuyến cáo để phòng ngừa đột quỵ nguyên phát,
bắt đầu từ khi 2 tuổi và tiếp tục hàng năm nếu TCD bình thường, hoặc sau mỗi 4 tháng nếu TCD cận biên. Trẻ em với
kết quả bất thường được xét nghiệm lại trong vòng 2 đến 4 tuần.[21] [22] Sàng lọc bệnh võng mạc với khám mắt giãn
nở bắt đầu ở 10 tuổi. Trẻ em có tốc độ TCD bất thường thường được điều trị bằng liệu pháp truyền dịch mạn tính,
giúp giảm nguy cơ đột quỵ. Thử nghiệm TWiTCH cho thấy rằng trẻ em bị thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm được truyền
dịch trong ít nhất 1 năm vì TCD tăng, và không bị bệnh mạch máu nặng với nguy cơ cao được xác định khi chụp cộng
hưởng từ mạch máu, có thể được chuyển sang điều trị bằng hydroxycarbamide một cách an toàn.

Ở trẻ em bị đột quỵ rõ ràng, liệu pháp truyền dịch mạn tính được khuyến cáo.[74] [75] Tuy nhiên, một nghiên cứu cho
thấy rằng trẻ em bị đột quỵ trước đây khi được thực hiện liệu pháp truyền dịch mạn tính vẫn có nguy cơ bị nhồi máu
não tiến triển (cả nhồi máu não rõ ràng và tiềm ẩn), việc này xảy ra ở 45% trong số 40 trẻ em được nghiên cứu.[76] Ở
người lớn, hiện chỉ có ít dữ liệu để hướng dẫn điều trị, và việc điều trị đột quỵ cấp tính tương tự như với bất kỳ bệnh
nhân bị đột quỵ nào khác.

Cần cân nhắc việc phòng ngừa bao gồm áp dụng truyền máu thường xuyên để duy trì HbS bằng hoặc dưới 30%.

Chấn thương thần kinh thường gặp nhất ở trẻ em là nhồi máu não âm thầm. Trẻ em bị đột quỵ âm thầm có nguy cơ
cao hơn bị đột quỵ rõ ràng và có kết quả học tập kém hơn. Có bằng chứng rằng liệu pháp truyền dịch mạn tính có thể
giảm đáng kể nguy cơ đột quỵ lâm sàng và các biến chứng liên quan đến bệnh hồng cầu lưỡi liềm khác (hội chứng
ngực và các cơn đau cấp tính) ở trẻ em có nguy cơ cao (ví dụ, những trẻ em có tốc độ TCD bất thường hoặc bị nhồi
máu não âm thầm trước đây).[77] [78]

Người lớn bị thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm có thể bị rối loạn nhận thức nghiêm trọng, không được nhận biết. Trong
một nghiên cứu đối với 149 người lớn bị thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm, chỉ số IQ thực hành WAIS-III trung bình của
bệnh nhân bị thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm thấp hơn đáng kể so với những người đối chứng. Chức năng nhận thức
kém hơn liên quan đến chứng thiếu máu và độ tuổi.[79]

bệnh võng mạc tăng sinh và xuất huyết võng mạc biến thiên thấp
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Khả năng

Nhồi máu cơ tim mạn tính có thể kèm theo xuất huyết dịch kính và mù do tân mạch. Có thể hạn chế lượng bệnh bằng
việc sử dụng quang đông laze các mạch mới.[86]

Nifedipine đã được cho thấy có thể cải thiện tưới máu và nhận diện màu.[87]

Những bệnh nhân báo cáo về hiện tượng đục dịch kính khởi phát cấp tính hoặc mất thị lực cấp tính cần được bác sĩ
chuyên khoa mắt đánh giá ngay để kiểm tra các triệu chứng thực thể của bệnh xuất huyết võng mạc hoặc tắc nghẽn
động mạch võng mạc.[88]

Bệnh nhân cần xét nghiệm võng mạc hàng năm để sàng lọc bệnh võng mạc tăng sinh.

Việc điều trị bằng laze cần được cân nhắc như một lựa chọn trị liệu đối với bệnh nhân có bằng chứng bệnh võng mạc
tăng sinh hoặc mất thị lực và xuất huyết dịch kính.[89] Các liệu pháp khác chẳng hạn như tiêm các yếu tố chống tăng
trưởng lớp nội mạc vào dịch kính chưa được nghiên cứu kỹ càng.

chứng bất sản hồng cầu tạm thời biến thiên thấp

Việc dừng sản xuất hồng cầu tạm thời, thường gây ra do nhiễm vi-rút, có biểu hiện đặc trưng là xanh tái, thở nhanh,
và nhịp tim nhanh mà không bị lách to. Nó thường được gây ra bởi nhiễm vi-rút Parvo nhiều nhất. Số lượng hồng cầu
lưới thường <1%. Được điều trị bằng truyền hồng cầu.[24]

Sốt rét biến thiên thấp

Tỷ lệ mắc mới nhiễm Plasmodium falciparum ở những người sinh sống tại châu Phi bị thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm
đã được cho thấy là thấp hơn ở những người không bị bệnh. Tuy nhiên, biểu hiện của bệnh sốt rét có thể nặng hơn ở
những người bị bệnh hồng cầu lưỡi liềm.

Một thử nghiệm có đối chứng ngẫu nhiên đã chứng minh rằng việc điều trị phòng ngừa theo từng đợt bằng mefloquine-
artesunate hiệu quả hơn trong việc phòng ngừa bệnh sốt rét so với biện pháp dự phòng hàng ngày bằng proguanil.[96]

Tiên lượng

Tổn thương nội tạng mạn tính thứ phát do bệnh hồng cầu lưỡi liềm gây ra nhiều biến chứng y tế, mặc dù một số phương
pháp điều trị dự phòng có thể giúp giảm tỷ lệ mắc mới những biến chứng này. Nếu không cấy ghép tủy (phương pháp
điều trị chữa khỏi bệnh tiềm năng duy nhất), thì độ tuổi trung vị khi tử vong là 42 tuổi đối với nam giới và 48 tuổi đối
với nữ giới ở những bệnh nhân bị thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm (SS), và 60 tuổi đối với nam giới và 68 tuổi đối với nữ
giới bị bệnh haemoglobin SC.[28] Tại nhiều nơi ở châu Phi, 50% số trẻ em bị bệnh hồng cầu lưỡi liềm qua đời trước khi
một tuổi.[6] Tỷ lệ mắc bệnh và tỷ lệ tử vong đang giảm nhờ những cải thiện trong việc điều trị nhiễm trùng và các biến
chứng khác ở tuổi niên thiếu, các biện pháp can thiệp mới, tích cực duy trì sức khỏe ở người lớn, và tư vấn bệnh nhân.
Hơn 90% số bệnh nhân thuộc tất cả các phân loại kiểu hình sẽ sống sót sau 20 tuổi, và số lớn sống trên 50 tuổi.[28]
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Tỷ lệ sống sót và tái phát đối với bệnh nhân bị hồng cầu lưỡi liềm sau cấy ghép tủy
Từ: Claster S, Vichinsky EP. BMJ. 2003;327:1151-1155
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Hình ảnh

Hình 1: Haemoglobin hồng cầu lưỡi liềm và các đột biến gây ra tình trạng này

Trích từ tư liệu của Tiến sĩ Adriann Stephens, Bệnh viện Đại học London, London, Vương quốc Anh
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Hình 2: Hội chứng tay-chân ở bệnh nhân từ 14 tháng tuổi với bệnh hồng cầu lưỡi liềm đồng hợp tử

Từ: Davies SC, Oni L. BMJ. 1997;315:656-660
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Hình 3: Hoại tử vô mạch ở đầu xương đùi ở bệnh nhân mắc bệnh thiếu máu hồng cầu lưỡi liềm (haemoglobin SC) dị hợp
tử.

Từ: Davies SC, Oni L. BMJ. 1997;315:656-660
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Hình 4: X-quang ngực thẳng ở hội chứng ngực cấp tính

Từ: Davies SC, Oni L. BMJ. 1997;315:656-660
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Hình 5: Hồng cầu trong bệnh hồng cầu lưỡi liềm

Từ thông tin thu thập cá nhân của Sophie Lanzkron, Bác sĩ Y khoa; được cho phép sử dụng
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Hình 6: Sự phân bố theo độ tuổi của các vấn đề lâm sàng của bệnh hồng cầu lưỡi liềm

Từ: Davies SC, Oni L. BMJ. 1997;315:656-660
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Hình 7: Tỷ lệ sống sót và tái phát đối với bệnh nhân bị hồng cầu lưỡi liềm sau cấy ghép tủy

Từ: Claster S, Vichinsky EP. BMJ. 2003;327:1151-1155
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Tuyên bố miễn trách nhiệm

bên ngoài Hoa Kỳ và Canada. BMJ Publishing Group Ltd (”BMJ Group”) nỗ lực để đảm bảo rằng các thông tin được
cung cấp là chính xác và cập nhật, nhưng chúng tôi và cả những người cấp giấy phép của chúng tôi, là những người cung
cấp các nội dung nhất định có liên kết với nội dung của chúng tôi hoặc có thể truy cập được từ nội dung của chúng tôi,
đều không đảm bảo điều đó. BMJ Group không ủng hộ hay xác nhận việc sử dụng bất kỳ loại thuốc hay trị liệu nào trong
đó và BMJ Group cũng không thực hiện chẩn đoán cho các bệnh nhân. Các chuyên gia y tế cần sử dụng những cân nhắc
chuyên môn của mình trong việc sử dụng thông tin này và chăm sóc cho bệnh nhân của họ và thông tin trong này không
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