CHUONG 41: HOI CHUNG PONG DANG THAI NHI
Pong Dang Thai Nhi Véi Pong Dang Nhi Trai Va Phai
Pinh nghia, Thuit ngit va Ty 1é mic méi

Situs Solitus

Su phét trién cdc céu tric trong & bung va 16ng nguc & thai ky phdi thai tuan theo
mét phuong thirc phéi hop va cé kiém sodt v& mat khong gian, dan dén cdc vi tri
gii phau bén phai va bén trai duoc xac dinh 18 rang trong co thé (1). Cic cau tric
bén phai bao gf‘)m phin 1én gan, tinh mach cha dudi (IVC) va tinh mach chu trén,
tam nhi phai véi tiéu nhi clia n6, va phoi phai ¢6 ba thity véi phé quan chinh ngan
hon, va phan chia sém thanh phé quan thuy trén (eparterial bronchus)(Bang 6.2)
(Hinh 41.1). Céc cAu triic bén trdi bao gbm da diy, lach, tdm nhi trai vdi tidu nhi
cuia nd, cac tinh mach phoi va phdi trdi c6 hai thity véi phé quan chinh duéi dong
mach phéi (hyparterial bronchus) (Bang 6.2) (Hinh 41.1) (1). Sy phat trién va vi
tri binh thuong ciia cdc tang trong 6 bung va long nguc dwoc goi 1a situs solitus
(solitus c6 nghia 1a phd bién) cho su sip xép cic tang v levocardia (tim & bén tréi)
cho su sap xép céc tang trong 1dng nguc (1,2). Tham khao Chuong 6 dé xéac dinh

situs ctia thai nhi va cdch tiép can hinh anh tim thai theo tirng doan.
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Situs Solitus

Hinh 41.1: Hinh v& gian d6 situs binh thuong (situs solitus) tir phia truée cho thiy
céc tang trong 5 bung va nguc ¢ vi tri binh thuong bén trdi (L) va bén phai (R) cua
ching. Phoi bén phai c6 ba thity, trong khi phoi bén trdi c6 hai thily. Da day va
lach ¢ bén L. Gan & bén R. Khoang mét phan ba trii tim (H) & bén R va hai phin
ba & bén L. Cac tinh mach chu duéi (IVC) va trén (SVC) d6 vao tam nhi phai theo

s |
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bén R nguc. (Modified from Fliegauf M, Benzing T, Omran H. When cilia go bad:
cilia defects and ciliopathies. Nat Rev Mol Cell Biol. 2007;8:880-893, with

permission.)
Situs Inversus

Situs inversus 12 sy sip xép hinh anh soi gwong ciia céc cau tric situs solitus trong
6 bung va 16ng ngue va dwoc thao luan chi tiét & cudi chuong nay. Trong situs
inversus, cdc tang trong 6 bung duoc sap xép theo hinh anh soi gwong véi da day,
l4ch va dong mach chu xuéng & bén phai va gan va IVC & bén tréi co thé. Céc di
tat tim d6i khi gap lén dén 5% cac truong hop. Situs inversus c6 thé toan phén hoic

bén phén lién quan dén céc tang trong 6 bung hodc 1ong nguc.
Situs mo' ho / Hoi chitng dong dang

Bit ky sy sap xép nao ciia cic tang trong 6 bung va / hoic 16ng nguc khong phai 13
situs solitus hodc situs inversus duwoc goi la situs mo hé (situs khoéng 16 hodc phuc
tap) (3). Situs mo ho, khong giéng nhu situs solitus hoac inversus, thuong li€n
quan vé6i cdc di tat khic nhau, bao gdm bt thuong lich, nhu khong c6 lach hodc da
lach (2). Thuét ngii héi chimg tim-ldch lin d4u tién duoc sir dung dé mé ta tinh
trang situs mo hd lién quan véi bat thuong 14ch. Béi lach khong phai lic nao ciing
bét thuong trong situs mo hd va khéng thé dwoc ding nhu mot diu hiéu dang tin
cay dé phan loai, thuat ngit hi chirng dong dgng di dugc dé xuat cho nhitng thay
ddi situs cdc tang trong 6. Hoi chirng ddng dang (trong tiéng Hy Lap, heteros c6
nghia 1a khéac biét va taxi c6 nghia 1a siap xép) 1a mot thuat ngii chung dugc ding
dé md ta phd hoan toan ctia sy sap xép cic tang bat thuong bao gém cdc finh trang
nhur khodng ¢6 ldch va da lach (1-3). Boi vi nhidu nha bénh hoc quan sét thiy ring
cdc phan nhom ctia khong c6 lich va da lach dugc phan loai tot hon khi mé ta hinh

thai tim nhi hon la su thay déi situs cdc tang trong 6 bung, thuit ngit dong dang
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nhi phai va trai (trong tiéng Hy Lap, iso c6 nghia la gibng nhau va meros c6 nghia
1a xoay) di dugc dé xuét va sir dung (3 , 4) (Hinh 41.2 va 41.3). Bdng dang cdc
tang trong 6 bung (Visceral heterotaxy) lién quan dén su sap xép bat thuong cic
tang dac khong ghép cap trong 6 bung. Pdng dang cdc tang trong 16ng nguc duoc
dic trung boi su sip xép kha d6i xtmg clia cdc chu triic khong dbi ximg, bao gom
ca tAm nhi va phéi (2), do @6 cho phép phén loai thanh hai nhém chinh: ddng dang
bén trai hai bén, con dugc goi la d(:‘)ng dang nhi trai (hodc trudc day duoc goi la da
lach) (Hinh 41.2), va dong dang bén phai hai bén, con dugc goi la ddng dang nhi
phai (hodc trude day duoc goi 12 khdng ¢6 lach hodc héi chirng Ivemark) (Hinh
41.3). C4c nha bénh hoc va véi cong nghé sidu Am tién tién c6 thé nhan ra tiéu nhi
phai ¢6 hinh chép va tiéu nhi trdi ¢6 hinh méc ciu ddc trung trong tinh trang binh
thuong (Hinh 41.4) va phan biét v6i sy ddi xng hai bén ciia tiéu nhi tri hay phai
twong trng trong dong dang nhi trdi (Hinh 41.5) va phai. (Hinh 41.6)..
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Left Atrial Isomerism

Polysplenia '

Hinh 41.2: Hinh v& gian d6 cdc tang trong 6 bung va 1éng nguc, nhin tir trudc,
trong ddng dang nhi trai (da lach). Trong ddng dang nhi trai, con dwoc goi 12 dong

e —
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dang bén trdi hai bén, hai phéi c6 hinh thdi phdi trdi v6i hai thity & mdi phdi. Luu ¥
su hién dién ctia tiéu nhi trai hai bén (LAAs). Vi trif ciia gan va da day c6 thé & bén
trdi (L) hodc bén phai (R). Pa lach ciing thuong thay. Trong nhiéu truong hop
dong dang nhi trai, c6 sy gian doan phan trong gan cta tinh mach chi duéi véi su
lién tyc tinh mach don (khéng duoc thé hién ¢ day). Xem vin ban dé biét thém chi
tiét. (Modified from Fliegauf M, Benzing T, Omran H. When cilia go bad: cilia
defectsand ciliopathies. Nat Rev Mol Cell Biol. 2007;8:880-893, with permission.)
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Right Atrial Isomerism

Asplenia

Hinh 41.3: Hinh vé gian do cdc tang trong 6 bung va long ngyc, nhin tir trudc,
trong d6ng dang nhi phai (khong c6 l4ch). Trong déng dang nhi phai, con dwoc goi
la dong dang bén phai hai bén, hai phéi ¢6 hinh théi phoi phai véi ba thily & mdi
phoi. Luu ¥ su hién dién ctia tiéu nhi phai hai bén (RAAs). Gan va da day c6 thé &
bén trai (L), bén phai (R), hodc & vi tri dwong giita. Trong dong dang nhi phai
thuong lién quan véi tinh trang khong c6 lach. Trong nhiéu trwong hgp dong dang
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bén phai, tinh mach phdi c6 thé c6 cdc két ndi bt thuong (khong thé hién ¢ day).
Xem vin ban dé biét thém chi tiét. (Modified from Fliegauf M, Benzing T, Omran
H. When cilia go bad: cilia defects and ciliopathies. Nat Rev Mol Cell Biol.
2007;8:880-893, with permission.)

Normal Situs

Hinh 41.4: Hinh vé gian dd (A) va tiéu ban giai phau (B) ctia tim thai binh thuong,
nhin tir trrGe, cho théy tiéu nhi phai (RAA) c6 hinh chép réng va khiic ndi véi tim
nhi phai réng va tiéu nhi trdi (LAA) c6 hinh méc ciu gidng ngén tay va khic noi

v6i tam nhi trai hep. Ao, déng mach chi; PA, d6ng mach phdi; RV, tm thit phai.
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Left Atrial Isomerism

A Left Atrial Appendages

Hinh 41.5: Hinh vé& gian d6 (A) va tiéu ban giai phau (B) tim thai, nhin tir trudc,
v6i dong dang nhi trai cho thiy hai tiéu nhi c6 hinh thai tiéu nhi trai (LAA) véi
hinh dang méc cau gidng ngon tay dién hinh va khic ndi véi tim nhi hep . Dong
mach chil gidin (Ao) va déng mach phéi hep (PA) (B) 12 mét phan cua di tit tim

li€én quan.

Right Atrial Isomerism

Right Atrial Appendages
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Hinh 41.6: Hinh v& gian dd (A) va tiéu ban giai phau (B) cua tim thai, nhin tir
truée, voi dong dang nhi phai cho thiy hai tiéu nhi ¢6 hinh thdi tiéu nhi phai
(LAA) vé6i hinh chép rong dién hinh va khic n6i véi tim nhi rong. Mach mdu duy
nhat xuat phdt tir tim 1a dong mach chi bi gidn (Ao) nhu mét phan cta di tat tim

lién quan.
Ty 1¢ mic bénh

Rat khé dé danh gia ty 1é mac méi hoi chimg dong dang thuc sy bao gom dong
dang nhi phai va trai, nhung gan day, mot nghién ciru 16n da dua ra mot wdc tinh
gan diing. Mot nghién ctu tr Trung Qudc da phan tich dit liéu siéu am tr 714.306
thai nhi va phat hién hoi chimg déng dang & 103 thai nhi, twong Gng véi ty 1&
0,014% (hodc 1: 7000 trueong hop) (5). Trong sé tré nho bi bénh tim bam sinh, hoi
chung d(")ng dang duogc phat hién dao dong twr 2,2% dén 4,2% (6). Trong cic loat
bdo cdo ca bénh, ddng dang bén trdi phd bién hon bén phai (7.8). Trong céc loat
bdo cdo ca bénh sau sinh, ddng dang bén phai phd bién hon, co thé do ty 1é thai
chét luu trong tir cung ting v6i dong dang bén tri boi block tim hoan toin va phi
thai (9). Pdng dang thai nhi lam ting nguy co tai phat & nhiing 1an mang thai sau
va nguy co do di duoc béo cao 1én dén 10% trong mot sd loat bio cdo ca bénh
(10). Can nguyén di truyén déi véi sy tai phat dong dang c6 thé bao gdm rdi loan
gen (rdi trén NST thuong, gen ldn trén NST thuong, lién quan NST X va don gen,
dic biét 1a r6i loan van dong nhung mao nguyén phat (2,11-14). Su tii phét dong
dang trong gia dinh khéng chi giéi han & nhiing bit thuong dic trung ma cé thé
lién quan dén toan bo pho, bao gdm ddéng dang bén phai hoic dong dang bén tréi

va situs inversus.

Nghi ngd hdi chirng dong dang trwde sinh lién quan dén dong dang nhi phai

va trai
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C6 thé dé dang nghi ngd hoi chimg ddng dang ¢ thai nhi khi khao sat ki nguc va
bung, nhung viéc phén loai chinh xdc ddng dang bén phai hay bén trdi van gip
nhiéu kho khian, vi khdng c6 di tat tim ddc trung dién hinh cho cdc bat thuong nay.
Trong mot s6 truong hop, ¢6 thé xac dinh tiéu nhi phai hay trai trén siéu 4m trude
sinh (15), nhu trong Hinh 41.7, nhung dy 12 mét thich thirc va khong thé dugc
dung nhw mét dau hidu dang tin ciy dé phan loai (9). Mot trong nhitng dau hiéu
déng tin cdy nhat van la danh gia sy sip xép mach miu o viung bung trén (xem
phin sau ctia chwong nay) nhu dugc thyc hién trong siéu am tim sau sinh (16). N6i
chung, c6 thé dat duoc su nghi ngo dang tin cay vé hoi ching déng dang bén phai
hodc bén trdi bing cach danh gia sy sap xép mach mau & ving bung trén két hop
véi cde dau hiéu trong 10ng nguc. Hinh 41.8 tém tit bon cich sip xép cdc mach
mdu trong & bung ¢6 thé c6. Trong situs solitus, dong mach chil ndm ¢ bén trdi cot
séng va IVC nam trude, bén phai dong mach chu (Hinh 41.8A), va trong situs
inversus, cdc mach mau ¢ vi tri hinh anh soi guwong so voi situs solitus, vol dong
mach chit ¢ bén phai va phia sau va IVC ¢ bén tréi va phia truéc (Hinh 41.8B).
Trong dong dang bén trdi, IVC thuéng bi gian doan, va tinh mach don bi gidn, &
phia sau, bén phai cét séng (Hinh 41.8C). Khi tinh mach ban don bi gidn, thay vao
d6, n6 duoc phat hién & bén trdi cot sdng (xem Chuong 42). Trong dong dang nhi
phai, dong mach chu va IVC nam canh nhau, ca hai déu nim & cung mét bén hoac

bén phai (Hinh 41.8D) hoic bén trdi cia co thé (xem sau).
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Atrial Appendages in Isomerism

Left Atriel Apr.;égclage:;

Hinh 41.7: Mit cit bén budng tir mém & hai thai nhi c6 dong dang nhi phai (A) va
trai (B). Luu ¥ tiéu nhi phai ¢6 hinh chép rong dbi ximg hai bén (RAA) (A) va tiéu
nhi trii c6 hinh dang giéng nhu ngon tay d6i ximg hai bén (LAA) (B). Kha kho dé
nhin ra hinh thai tim nhi khi siéu 4m, va chin doan duoc dua ra bang cdch dva vao
céc dic diém siéu am khéac. Luu ¥ ring (A, B) c4 hai tim nhi déu xuét hién d6i

xung. L, trdi; R, phai.
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Situs Solitus Situs Inversus

Hinh 41.8: Céc hinh v& gian d6 cta mit cit ngang bung trén cho thy vi trf cta
dong mach chu (Ao) va tinh mach chi dudi (IVC) trong viée xac dinh kiéu situs.
Cac duong dut nét chia viing bung thanh bén trdi (L) va bén phai (R). Trong situs
solitus (A), Ao nim & bén L cot sémg va IVC nim truée Ao va & bén R cot sémg.
Trong situs inversus (B), cdc mach mdu ¢ vi trf hinh anh soi gwong so voéi situs
solitus, v&i Ao & bén R ciia cot song va IVC & trude va bén L. Trong dong dang
nhi trai (C), thwong khong c6 IVC trong gan, nhung tinh mach don bi gian va hoi ¢

sau Ao va bén R c6t séng. Hinh D cho thdy mét vi du dién hinh cua hoi chimg
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dong dang nhi phai, véi Ao va IVC & cling mét phia ctia co thé véi IVC ¢ phia
truée Ao. Ca hai mach mdu déu 6 thé & cting bén L hodc R (D). Vi trf cua da day
khong dugc vé trong cdc gian d6 nay, né nam bén L (A), bén R (B), va ¢ vi tri thay
déi (C, D) va do d6 c6 ¥ nghia han ché trong viéc phan loai d(’“)ng dang. Xem vin

ban dé biét thém chi tiét.

Tuy nhién, tac déng chinh dén két cyc chi yéu phu thudc vao di tat tim cu thé hon
1a phén loai thuc té. Theo kinh nghiém cua cdc tac gia, co bdn céch phé bién ma

héi ching ddng dang thai nhi bi nghi ngo va xdc nhan:

1. Tim va da day thai nhi & hai bén ddi dién ciia co thé, din dén nghi ngd bat

thuong situs va do do6 chi dinh siéu am chi tiét vé& viing bung va nguc (Hinh 41.9)

Ultrasound Signs of Isomerism: Heart and Stomach on Opposite Sides

Hinh 41.9: Mit cit ngang nguc (A) va bung (B) ¢ thai nhi mic héi chirng dong
dang. Pong dang duoc nghi ngo trén siéu am boi tim (H) va da day (St) ¢ hai bén
dbi dién ctia co thé. Luu ¥ mit cit bén budng bét thuong, cho thiy c6 di tat tim

thai. L, trai; R, phai.
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2. C6 di tat tim phc tap trén siéu am, thiic ddy danh gia timg doan ¢6 muc tiéu cta

tim va situs thai nhi (Hinh 41.10)

Ultrasound Signs of Isomerism: Complex Cardiac Malformation

S ﬂg#é-\/@ﬁicie. Dextrocardia

Hinh 41.10: Pht hién di tat tim phic tap, dic biét 1a & nhém di tit mot tAm that
(SV) (A) hoac kénh nhi that (B), 12 mot manh méi quan trong doi véi sur hién dién
cua hoi ching di“mg dang lién quan. Dextrocardia (A) va nhip tim cham (B) (khong
duoc ghi nhin & dy) véi co tim day 1én (miii tén hai dau) 1a céc ddu hiéu canh bdo
vé sy hién dién cua hoi ching dong dang. L, trai; LV, tAm that trdi; R, phai; RV,
tAm thét phai.

3. Bét thuong két ndi tinh mach-tAm nhi, lién quan dén IVC hoic tinh mach phéi,

diéu nay thuc day danh gia tirng doan giai phau tim va situs thai nhi (Hinh 41.11)
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Ultrasound Signs of Isomerism: Venous Anomalies

7 Azygos Céntinuation \gle! s Pulmoenary Venous Gonnection
F 4 o e

T —

Hinh 41.11: Cic bat thyong tinh mach 13 dau hiéu canh bdo vé méi lién quan c6
thé ¢c6 voi hoi chimng déng dang. Mot s6 bat thurong vé tinh mach, chéng han nhu
tinh mach chii trén bén trdi, c6 mdi lién quan yéu v6i hdi chimg déng dang, trong
khi cdc bat thuong khdc ¢6 méi lién quan manh nhu gian doan tinh mach chu duéi
, lién tyc tinh mach tinh mach don (A) hodc két néi tinh mach phéi bat thuong (B).
Ao, dong mach chu; Az, tinh mach don; L, trdi; LV, tam that trai; R, phai; RV, tam
that phai; SV, mét tim thét.

4. Sy hién dién cua block tim hoan toan hoic rdi loan nhip tim thai khdc c6 hoac
khong c6 phil thai trén siéu am, dan dén ddnh gia muc tiéu vé giai phiu tim va
vung bung

Céc dic diém chinh cta hoi chimg dong dang bén trdi va phai trén sidu am trudce

sinh duoc trinh bay trong cdc phan tiép theo.
Cic dau hi¢u trén siéu Am trong héi chirng dong dang nhi trai (Pa lich)

Dong dang nhi trai lién quan dén céc cau truc bén trai “kép” véi sy kém phat trién

hoic khong c6 cic cau tric bén phai (Hinh 44.2). Mot trong nhitng mdi lién quan
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pho bién nhat véi hoi chirng ddng dang bén trdi 12 khéng c6 phan trong gan cua
IVC, mét déu hiéu gip trong 80% dén 90% truong hop (9) (xem Chuong 42). IVC
bi gi4n doan ¢ phén trén than va két ndi véi hé théng tinh mach don (hoic ban
don) (Hinh 41.12 dén 44.15), din luu mau tinh mach viing bung vé tim. Sau do,
tinh mach don (hoédc ban don) bi gidn theo hudng di thong thuong ctua né, bén
canh va hoi ¢ sau dong mach chu xudng doc theo cot séng (Hinh 41.12 va 44.13).
Céc tinh mach don (hoac ban don) bi gidn di qua co hoanh va thuong d6 vao tinh
mach chu trén hoac it phé bién hon, d6 vao tinh mach chu trén bén trai (dé»i Vo1 ban
don) o nguc trén (xem Chuong 42). Tinh trang nay, duoc goi la gian doan IVC,
lién tuc tinh mach don, c6 thé duoc phdt hién nhu mét dau hiéu "mach mau do6i"
trong mit cit ngang bung trén (16,17) (Hinh 41.12, 41.13 va 41.15A) nhung ciing
gdp trong mit cit bén budng ¢ ving sau tim (Hinh 41.14 va 41.15B) (18), nhu
duoc giai thich trong Chuong42. Mat cit doc bén hodc mit cit vanh cta bung va
nguc ciing ¢6 thé thay tinh mach don, nam sau déng mach chii xuéng (Hinh 41.16
va 41.17), va Doppler mau c6 thé thay dong chay nguoc huéng nhau trong tinh
mach don va déng mach chi xuéng lién k& (Hinh 41.17B). Céc tinh mach gan c6

thé két nbi truc tiép vao tam nhi phai trong truong hop khong c6 IVC.
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Left Isomerism: [VC Interruption, Side-by-Side of Aorta and Dilated Azygos

— - . B

Hinh 41.12: Mit cit ngang bung thai nhi, cting véi hinh v& gian d, & hai thai nhi
(A, B) v6i dong dang nhi tréi cho thay cdc vi tri khic nhau cua da day (St) trong 6
bung. Luu ¥ rang St bén trdi & thai nhi A va bén phai & thai nhi B. Vi trf cta St
trong & bung c6 gia tri chan doan han ché trong hoi ching dc"mg dang. Su hién dién
tinh mach don / ban don gidn (mach mau dé6i ¢ phia trudc cot sf‘)ng) o ca hai thai

nhi goi ¥ chin doén déng dang nhi trii. Ao, déng mach chu xuéng; L, trdi; R, phai.
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Situs Ambiguous: Left Atrial Isomerism

Hinh 41.13: Hinh A va B cho thiay mit cit ngang bung & hai thai nhi c6 situs mo
hd, v6i ddéng dang nhi trdi. Luu ¥ (A, B) khong ¢ tinh mach cha duéi va tinh
mach don gidn & bén phai (R) dong mach chii xuong. Dau hiéu niy goi ¥ chan
doAn ddng dang nhi trai, cin dwoc xdc nhin bing d4nh gi4 tim. Gan to & ca thai nhi
(A va B), va hinh dang xoang cira (PS) khong dién hinh (B). Ciing Ivu ¥ rang da
day (St) bén trdi o thai nhi A va bén phai ¢ thai nhi B. Vi tri St khéng lién quan voi

loai bt thuong situs trong héi chirng ddng dang. L, tréi.
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Hinh 41.14: Mt cit ngang ngyc thai nhi ¢ mirc mat cit bén buong, ciing véi hinh
v& gian d6, & hai thai nhi; thai A bi di tit tim va thai B c¢6 giai phiu tim binh
thuvong. Luu y, ca hai thai nhi d&u c6 tinh mach don gian, canh dong mach chu
xudng (Ao) (déu hiéu mach mau déi) va trude cot song. Tinh mach don gidn goi ¥
tinh mach chu dudi bi gian doan va héi chung déng dang bén trdi o ca hai thai nhi.

L, trdi; LV, tam that trdi; R, phai; RV, tim that phai.
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Left Isomerism: Aorta and Dilated Azygos in Abdomen and Behind the Heart

——

AZYygos

Hinh 41.15; Mt cét ngang bung (A) va nguc (B), ciing v6i hinh vE gian dd twong
trng, ¢ thai nhi 22 tuan tudi cé héi chimg dong dang bén trai. Luu ¥ (A) khong ¢
tinh mach chu dudi (IVC bi gian doan), da day (St) bén phai (R) va tinh mach don
giin canh dong mach chil xuéng (Ao) 1a dau hiéu mach mau d6i. Lwu ¥ (B) c¢6 dau

hiéu mach mau déi va tim bat thuong. L, tréi.
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Double Vessel Sign in Left Isomerism

e ST
il ioddd

Hemiazygos

Hinh 41.16: Mit cit vanh (A) va ngang (B) nguc va bung thai nhi c6 déng dang
bén trai va tinh mach cha dudi bi gian doan cho thé‘ly tinh mach ban don chay song
song va sau dong mach chi xudng (Ao). Hinh vé& gian do twong g duoc hién thi

(B). Inf, duoi; L, trdi; R, phai: Sup, trén.
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Hinh 41.17: Mt cit vanh (A, B) cua nguc va bung thai nhi c6 déng dang nhi trai
va tinh mach chu duéi bi gian doan cho thay tinh mach don chay song song voi
déng mach chil xudng (Ao). Doppler mau (B) cho thiy huéng dong miu chay
ngugc nhau trong tinh mach don (vé phia tim) (miii t8n mau xanh lam) va déng

mach chu (ra xa tim) (mfii t€én mau do). Inf, duéi; St, da day; Sup, trén.

Cic bat thuong khdc trong 6 bung trong héi chirng ddng dang bén trdi bao gdm da
day bén phai, teo duong tiéu héa trén nhu teo ta trang hodc hong trang (Hinh
41.18), gan bén trdi hodc duong giita d6i ximg (Hinh 41.13 va 41.18A), va, hiém
gédp, khong c6 tii mat trén siéu dm. Pa lach da dugc bdo cdo ¢ 96% tré nho cé
dong dang bén trai (2,9), nhung chan doan da lach treéce sinh trén siéu Am 12 khong
dang tin cay. Tuy nhién, sy hi¢n dién cia dong mach lach trén Doppler mau trude
sinh ¢6 thé xdc nhan c¢6 mot hodc nhiéu lach, diéu nay co thé giip phan loai bat

thuong nhu 14 dong dang nhi tréi (19).
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Abnormal Stomach in Left Isomerism

Hinh 41.18: Mt cét ngang bung trén & hai thai nhi (A, B) véi dong dang nhi trai.
Da day (St), nhur thuong thay trong dong dang bén trdi, nim bat thuoéng & ving
bung (A), ¢ gilta bung trén phia sau gan to ¢ trung tdam hon. Thai nhi mic hoi
chirng déng dang cling c6 xu hudng méc bi rudt quay bét toan va teo rudt (B), voi
dau hiéu béng d6i trong teo ta trang (Du). Luu ¥ & thai nhi A va B, d6ng mach chu
xuéng (Ao) va tinh mach don gidn (Az), ¢ vi tri canh nhau, dién hinh cho héi

chirng dong dang bén trdi. Gb, ti mat; L, trai; R, phai.

Mot dic diém dién hinh khdc ctia hdi chiing déng dang bén trdi 12 khong c6 tim
nhi phai vé hinh thdi vé6i nit xoang ctia né. Piéu ny ¢6 thé dan dén rdi loan nhip
tim trong nhiéu (inh trang, thuong biéu hién dudi dang block tim hoan toan (Hinh
41.19 va 41.20) va gap trong 40% dén 70% truong hop (8,9,20). Sy két hop caa
block tim hoan toan véi1 mét di tat tim phure tap, dac biét trong gian doan IVC, lién
tuc tinh mach don, dién hinh cho héi chung df‘)ng dang nhi trai (Hinh 41.20). Su

hién dién cua block tim hoan toan véi mot di tat tim phic tap thuong cé thé dan
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dén suy tim va phi thai (Hinh 41.21) trong hon 30% truong hop (9.20) va la

nguyén nhan gay ra ty 1€ chét trong tr cung cao o nhiig thai nhi nay.

Complete Heart Block in Left Isomerism

Hinh 41.19: Hinh A cho thiy siéu 4am M-mode qua tim thai 6 mét thai nhi c6 dong
dang nhi trdi, ban dau dwoc nghi ngd trén siéu dm béi ¢6 tinh trang block tim va
bénh tim bam sinh (kénh nhi that). Hinh A, siéu 4m M-mode cho thiy nhip nhi (A)
déu (miii tén thang dirng) va nhip that cham (V) (miii tén chéch). Hinh B cho thiy
Doppler qua cdc mach mdu 16n ¢ thai nhi khic c6 di“mg dang bén trdi va block tim

cho thiy nhip tim chim.
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Complete Heart Block in Left Isomerism

Hinh 41.20: Thai nhi 23 tudn tudi cé dong dang nhi trai va block nhi that. Hinh A
12 mit cit bdn buf:“;ng cho tlléy kénh nhi that toan phé‘m (ngdi sao) vdéi tinh mach
don gian (Az), nam canh dong mach chu xuéng (Ao). Hinh B va C cho théy mat
cit bon buc’“mg tir day va mém, tuong tng, thé hién sy d6 day thit ¢ thi tim truong
trong Doppler mau. Hinh D cho thiy Doppler ph6 ctia dong mach phéi véi nhip

tim cham. Ciing luu ¥ trong hinh A, B va C ¢6 tinh trang co tim day l[én (milii tén)
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do nhip tim cham. L, trai; LA, tdm nhi trai; LV, tam thét trai; RA, tdm nhi phai;
RV, tim thit phai.

Ascites and Hydrops in Left Isomerism

Hinh 41.21: Mit cit ngang bung & hai thai nhi (A, B) v6i ddng dang nhi trai va
block tim. Luu ¥ gan 16n d6i xing & ca hai thai nhi va (B) da day bén phai (St). Do
block tim (khéng hién thi), ca hai thai nhi déu c¢6 biéu hién phii kém theo ¢b truréng

(dau hoa thi), diéu nay goi ¥ tién hrong xau. L, trdi; R, phai.

Tiéu nhi trai hep va hinh méc cau, c¢6 thé dwge x4c dinh gan than dong mach phoi
trong tinh trang binh thuong (Hinh 41.4). Trong ddng dang nhi trai, ca hai tim nhi
déu c¢6 hinh thdi nhi trdi véi cdc tiéu nhi twong tng va c6 thé dugc thiy trong mit
cit hoi dich chuyén vé phia dau so véi mat cit bén budng, cho hinh anh hai tim
nhi déi xang (Hinh 41.7B va 41.22). Truc tim thuong & bén trdi hodc gitra ngyc,
nhung trong 25% truong hop, phit hién dextroversion (8) (xem Chirong 40). Diéu
thd vi 12 dj tat trong tim c6 thé khéng gap trong dong dang bén tréi, hiém khi xay

ra & déng dang bén phai. Khi c6 di tat tim, n6 thuong thudc loai hai that, va phd
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bién nhét 12 (50%) kénh nhi that (khéng cin bang) (AVSD) (21) (Hinh 41.20 va
41.22). Trong AVSD kém theo block tim hodn toan, co tim co thé bi phi dai (Hinh
41.20) vé1 tim to (9). Nhin chung, ngufin géc cua cdc dai dong mach la twong hop
va thit phai hai duong ra c6 thé xay ra két hop véi thong lién that hoic AVSD.
Doéng mach cha va than déng mach phoi ¢6 thé c6 biéu hién tic nghén duong ra
(hep eo dong mach chu, hep va teo van dong mach phéi). Tinh mach chu trén bén
trdi duoc phat hién trong 50% dén 60% truong hop (xem Chuong 42), va d6i khi
phét hién két ndi tinh mach phéi bat thwong ¢ mire tim, nhung khéng thuong gap
nhu trong déng dang bén phai (20,22). Bing 41.1 t6m tat cic diu hiéu giai phiu

ctia dong dang nhi trai, ddng dang nhi phai va situs inversus.

Hinh 41.22: Mt cit ngang nguc thai nhi trong thang xdm (A) va Doppler mau (B)

& thai nhi ¢6 kénh nhi thit toan phan (du hoa thi) va dong dang bén trai. Luu ¥

(A) ciing véi hinh v& gian dd, hinh anh tAim nhi dbi xtrng véi tiéu nhi trai. Cling luu
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y phia sau tim (A, B), tinh mach ban don (Az) ¢ bén trdi cua dong mach chu xuéng
¢ bén phai (Ao), ¢ vi tri canh nhau. Az gian dédc trung cho d(:‘mg dang bén trdi. L,
trai; LA, tam nhi trai; LV, tim that trdi; R, phai; RA, tim nhi phai; RV, tim that

phai.

Cic dau hiéu trén siéu am trong hdi chirng dong dang nhi phai (Khong c6

lach)

Dong dang nhi phai lién quan dén cdc cau tric bén phai “kép” véi sy kém phat
trién hodc khdng c6 cdc cu tric bén trdi. Viing bung trén thuong duoc dic trung
boi gan to, & vi tri trung tdm hon, v6i da diy c6 thé bén trdi hodc bén phai (Hinh
41.23). Thong thuong, trong déng dang nhi phai, vi trf IVC & truéc va cling bén
vol dong mach chu xuéng, ca hai déu & bén trdi hoic bén phai c6t séng (16), mot
tinh trang dwoc goi déng mach chu va IVC nam canh nhau (Hinh 41.8D, 41.23
dén 41.26). Céc nghién ciru kham nghiém tir thi ghi nhan khong c6 lach trong 74%
truong hop dong dang bén phai (9), va trong truong hop khong c6 lach, cic tic gia
nhin thiy da day bi ddy 1éch vé phia sau trong 6 bung (Hinh 41.23, 41.24 va
41.25A ) véi khong ¢6 dong mach lich trén Doppler mau (19). Réi quay bét toan
va teo rudt c6 thé xay ra do gan ddi xung va duong tiu héa khong ¢ dinh. Da day
o vi tri duong gitra thodt vi vao khoang nguc xay ra Ié€n téi 25% céac truong hop
dfing dang bén phai va ¢6 thé duoc ghi nhan tién siéu Am ba thang cudi thai ky (23)

(Hinh 41.27).
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Situs Ambiguous: Right Atrlal Isomerism

"‘-—-l.fl:.

Aorta

Hinh 41.23: Hinh A va B cho thiy mit cit ngang bung & hai thai nhi c6 situs mo
hd, véi ddng dang nhi phai. Luu ¥ ring tinh mach chu dudi (IVC) va déng mach
chu ¢ cung bén, trai (L) trong hinh A va phai (R) trong hinh B. Phdt hién dong
mach cha va IVC & cliing bén trong 6 bung 13 d4u hiéu dién hinh cho déng dang nhi
phai. Gan to 1én va lip diy & bung & ca thai nhi (A va B), va hinh dang xoang ctra
(PS) khéng dién hinh & thai nhi A. Cling hru y ring da diy (St) nim ¢ bén phai ¢
thai nhi A va bén tri & thai nhi B. Vi tri St khéng lién quan dén dang bét thuong
situs trong hoi chimg dong dang.
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Right Isomerism: Juxtaposition of Aorta and IVC

GA=22wbd GA=24wdd S

Hinh 41.24: Mt cit ngang bung thai nhi, cting véi hinh v& gian d, ¢ hai thai nhi
(A, B) voi df‘)ng dang nhi phai. Puong nét dut chia viing bung thanh bén phai (R)
va bén trai (L). Luu ¥ rang da day (St) nim bén L (hay dting hon la & duong giita)
bung ¢ thai nhi A va bén R bung ¢ thai nhi B. Do dd, vi trf St chi ¢ gid tri han ché
trong viéc chan doan héi chung déng dang. Mot d4u hiéu bénh 1y quan trong cua
ddng dang bén phai 12 (ca hai mach mdu & cling mét bén cia co thé) tinh mach cha
dudi (IVC) va dong mach chu (Ao) nam canh nhau, duoc thay ¢ ca hai thai nhi;
bén phai & thai nhi A va bén trdi & thai nhi B. Trong déng dang nhi phai, gan to ra

va nam doi xirng trong O bung.
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Right Atrial Isomerism
Juxtaposition of Aorta and IVC Dextrocardia with Single Ventricle

Hinh 41.25: Mt cét ngang bung (A) (cung vdi hinh vé gian dd) va nguc (B) thai
nhi c6 dong dang bén phai. Luu y da day (St) & bén tri ving bung trén (A) va tim
& bén phai 16ng ngue (B). Tim bt thudng cho thiy mét tim thit (SV). Luu ¥ (A)
rang dong mach chii xuéng (Ao) va tinh mach chil duéi (IVC) & ciing mot bén; bén
phai (R). Gia tang khoang cich gitta thanh sau cia tdm nhi va dong mach chu
xubng (miii tén hai ddu, B) goi ¥ ¢6 sy két ndi tinh mach phéi bt thuong; thuong

lién quan véi dong dang bén phai. L, tréi.
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Right Atrial Isomerism
Juxtaposition of Aorta and IVC AVSD with TAPVC

Hinh 41.26: Mt cit ngang bung (A) va nguc (B) & thai nhi 15 tuin tudi véi dong
dang bén phai. Rat khé dé dua ra chan doan trong trrdng hop nay vi da day (St) va
tim cling nam & bén trai (L) co thé. Luu v (A) rang dong mach chu (Ao) va tinh
mach chu duéi (IVC) ¢ cing mét bén (bén phai [R]). Hinh B cho théy ¢6 kénh nhi
that 16n (AVSD) (dau hoa thi) va mét tinh mach hop luu (cac mii tén) nhr mot
phin cua két nbi tinh mach phéi bat thuomg toan phan (TAPVC). TAPVC thuong

lién quan véi dong dang bén phai.
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Abnormal Stomach in Right Isomerism

Hinh 41.27: Mat cit ngang (A) va vanh (B) cua bung trén ¢ hai thai nhi (A, B) voéi
déng dang nhi phai. Luu y (A) ré’mg da day (St) nam bat thuong o gitra bung trén,
nim sau gan 16n, ¢ trung tAm hon. O thai nhi B, St thoat vi qua khe ho2nh vio 1ong
ngue. Cac miii té€n (B) chi vao bo cia co hoanh. L, trai. Ao, dong mach chu; IVC,

tinh mach chu dudi.

Tryc tim thuong & bén phai (Hinh 41.25, 41.28 va 41.29) nhung ciing c6 thé & bén
trdi hodc duong giira, va dextroversion thuong gap hon trong dong dang nhi phai
s0 v6i nhi trai (xem Chuong 40). Cac di tat trong tim ¢6 & hau hét cic truong hop
dong dang bén phai va thuong ning hon so véi cdc di tat duge phét hién trong
ddng dang bén trdi (Hinh 41.25B, 41.26B, 41.28 va 41.29) (8,23,24). Khong c6 di
tat tim dic trung cho hoéi chirng df‘mg dang bén phai, nhung cd6 1ién quan vé61 AVSD
khong cin bang ¢ 75% dén 90% cac trudong hop 6 wu thé mot budng that, duoc
phit hién nhu két ndi nhi that mét budng that (9,20) (Hinh 41.25 va 41.28). Cic
két no6i that-dai dong mach bat thuong (that hai duong ra, chuyén vi dai dong

mach) lién quan vé1 hep hodc teo van dong mach phé)i thuong théy hon trong démg
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dang bén phai. Mot trong nhitng di tit tim phiic tap nhit trong dong dang bén phai
1a két ndi tinh mach phdi bit thuong ban phin hoic toan phin (TAPVC) (Hinh
41.25, 41.26, 41.28 va 41.29), do khong c6 tim nhi trai giai phz:iu noi ma cac tinh
mach phdi két néi mot cach binh thuong. (xem Chuong 43). Trong céc loat bdo
cdo ca bénh thai nhi c6 dong dang bén phai, TAPVC trén tim duoc quan sét thay &
30%. dudi tim & 25%, o tim 12 30%, va hon hop trong 15% (9,20). TAPVC c6 thé

bi bo sot trén siéu am trudc sinh, ¢ lién quan dén tién luong xau hon (20,25).

Right Isomerism: Dextrocardia and Single Ventricle

Hinh 41.28: Mit cat ngang nguc & miic mit cit bén budng, trong thang xam (A)
va Doppler mau (B), & thai nhi c6 dj tat tim phtrc tap v&i dong dang bén phai, mot
tam thét (SV) va dextrocardia. Gia ting khoang céch giira thanh sau cia tdm nhi va
dong mach chi xudng (mili tén hai ddu) goi ¥ c6 su két ndi tinh mach phdi bat
thuong, dd duoc xdc nhén trong truéng hop nay (khéng dwoc hién thi). L, trdi; R,
phai.
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Right Isomerism: Total Anomalous Pulmonary Venous Connection

Hinh 41.29: Mt cit ngang nguc trong thang xdm ¢ hai thai nhi (A, B) vdi
dextrocardia vi dong dang bén phai. Ca hai thai nhi déu bi kénh nhi that khong can
bang va két ndi tinh mach phdi bét thurong toan phin (TAPVC). Luu § ca hai thai
nhi déu ¢6 tinh mach hop hwu (mili tén md) nam sau thanh sau tim nhi, phu hop
v6i TAPVC. TAPVC thuong lién quan véi dong dang bén phai. L, trdi; LV, tim
thét trdi; R, phai; RV, tim thit phai.

Tam nhi phai duoc xiac dinh boi su hién dién cua tiéu nhi phai réng, ¢6 hinh chép
va chd ndi rong voi tam nhi phai (Hinh 41.3 va 41.6). Trong dong dang nhi phai,
c4 hai tAm nhi déu la nhi phai vé mat hinh thai (Hinh 41.6) véi céc tiéu twong tng
ctia ching nhur ¢6 thé thay trén siéu Am (15) (Hinh 41.7A), mic du kho khan. Hoi
chirng dong dang bén phai ciing lién quan dén tinh trang ton tai tinh mach chu trén
bén trai 1én dén 60% cac trurong hop, va tinh mach chu trén bén trdi co thé db tryc
tiép vao nhi bén trai véi khong 6 xoang vanh (9). Bang 41.1 tém tit cdc diu hiéu

gidgi phau trong déng dang nhi trai, dong dang nhi phai va situs inversus.

BIEN DICH : BS VU TAT Page 36



Vai tro cua Doppler mau

Doppler mau c6 thé gitip chan doan di tat tim va su sap xép mach mdu, ¢ thé gidp
phan biét ddng dang nhi phai hay trdi. Puong di cta cac tinh mach rit quan trong
trong viéc chan doan phan biét cic tinh trang niy. Ngoai ra, Doppler mau hd trg
danh gia mdi twong quan, tinh trang mé thdng cta céc dai ddng mach, va hé van
nhi that, va cdc tinh trang khédc, nhu duoc mé ta trong cac chwong lién quan. Hon
nita, Doppler mau ¢ thé giup xac dinh lich khi thiy déng mach lich (19) hoic
tinh mach lich hudng vé phia xoang cua. O tudi thai nho, Doppler miu c6 thé 1a
cich duy nhit gitip quan sét giai phau chi tiét cia céc tinh mach khi nghi ngo ¢6 di

tat tim phurc tap hodc hoi chirng déng dang.
Chéan doén & tudi thai nhé

Déng dang bén trdi va phai c6 thé duoc phit hién & tudi thai nho, khi siéu am tir 11
dén 14 tuan (Hinh 41.30 dén 41.32), do d6 mo da gdy day két hop véi di tat tim
hoac khi ghi nhan phu thai véi block tim hoan toan (9, 26). Situs bat thuong trén
siéu Am c6 thé 1a manh mdi diu tién cta hoi ching ddng dang bén phai hoic bén
trdi & tudi thai nhé (Hinh 41.30). Tryc tim ciing c6 thé bi day 1éch, nghi ngd c6 bat
thuong & tim (27). Block tim hoan toan & tudi thai nho s& lam diy 1én nghi ngo vé
dong dang nhi trai (Hinh 41.31) vi khang thé Sjégren thuong khong lién quan véi
r6i loan nhip cham trudce 16 tudn tudi. O tudi thai nho, cé thé phat hién AVSD va
mét tam thét, va nghi ngd vé sy bit thuong nhu viy, dic biét khi két hop véi da
day bén phai, goi y hoi ching dong dang, nhu cho thiy trong Hinh 41.30. Sy sap
xép cdc mach miu trong 6 bung nhw la déng mach chu va IVC nidm canh nhau
hodc gian doan IVC véi lién tuc tinh mach don, rat khé chan doan & tudi thai nho;
Tuy nhién, dung thém Doppler mau c6 thé hd tro viéc chan doan. C6 thé danh gid

két ndi tinh mach phdi nhung kha khé khan & tudi thai nho. Hinh 41.30 va cic
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truong hop & Chuong 43 cho thiy tim thai ¢ tudi thai nho véi két néi tinh mach
phoi bat thuong.

Right Isomerism in Early Gestation

=
B

'\( '
S SEFonfluent

Vein

Hinh 41.30: Mt cét ngang bung (A) va nguc (B, C) trong thang xdm ¢ thai nhi 13
tuan tudi c6 ddng dang bén phai, siéu 4m qua nga am dao. Chan doan dugc nghi
ngd do vi trf bat twong hop ciia da day (St) (A) vi tim (B, C). O mit cit ngang
bung, duong dut nét chia 5 bung thanh hai bén trdi (L) va phai (R) va cho théy Sto
bén phai, trong khi dong mach chu (Ao) va tinh mach chu duoi (IVC) o canh nhau,
ca hai déu & bén L. Tim mét tdm thit (SV) duoc thiy trong thang xdm (B) va
Doppler mau (C). Do chan doan nghi ngo 1a déng dang bén phai, ving phia sau
tim dwoc khao sat k§ ludng va thay mét tinh mach hop luu (B, C), dién hinh cho
két néi tinh mach phoi bat thuong toan phin (TAPVC). Xem ndi dung chi tiét va

Chuong 43 trong rng vé di tat tinh mach phoi.
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Left Isomerism in Early Gestation

GA=11wld

Hinh 41.31: Phu thai va @6 mo da gdy day (dau hoa thi) 12 nhirng chi dinh chuyén
tuyén & thai nhi 11 tuan tudi. Tim (A) va da dy & bén tréi (L), va khong phét hién
di (at tim cAu tric nhung c6 block nhi that, goi y df‘)ng dang bén trdi. Mat cit vanh
ctia co thé (B) xédc nhan réng dong mach chu (Ao) va tinh mach don (Az) nam canh
nhau va c6 huéng dong mau nguoc nhau trén Doppler mau (miii tén do va xanh
lam trong tmg). Doppler ph6 (C) x4c nhan block nhi that vé&i tan s6 dap khéc nhau
ctia tim nhi (+) va tam that (V) nhu dwge phan dnh trong dong chay qua tinh mach

don va dong mach chu xuéng. LV, thm that trdi; R, phai; RV, tam thét phai.
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Left Isomerism in Early Gestation

GA=14w2d

——

— LAA

Hinh 41.32: Thai nhi 14 tuin tudi c6 ddng dang bén trai dioc siéu Am qua nga Am
dao. Ca nay chuyén tuyén 12 do nghi ngo c6 bat thwrong tim. Mit cat ngang bung
(A) cho thay da day bén phai va ddu hiéu mach méu déi, véi dong mach chu (Ao)
va tinh mach ban don, truéc cot séng. Trong mit cit bén buf‘)ng B, cho théy fim
huéng vé bén trdi (L) va ddu hiéu mach méu déi trude cot séng. Ciing luu v trong
hinh B ring nhi bén phai (“RA”) c6 tiéu nhi trai (LAA), goi y dong dang bén trii.
Trong hinh C, cung dong mach chu chay huéng sang bén phai (R) khi quan va tinh
mach ban don d6 vao tinh mach chu trén bén trai (LSVC). LA, tam nhi trai; LV,

tam thét trdi; RV, tAm thét phai.
Siéu 4m 3D

Duyng hinh gian doan IVC vai lién tuc tinh mach don trong khdi 3D da duoc bdo
cdo bing cich sir dung ché 6 dao nguoc véi Doppler ning lugng hodc ché d6 co
thé trong subt (28) (Hinh 41.33). Dung hinh bé mit c6 thé c6 vai trd trong viéc xac
dinh hinh thai tAm nhi bang cdch thé hién hinh dang tiéu nhi. Hon nita, c6 thé dé
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dang biét duoc méi quan hé cua cdc vi trf tim va da day khéc nhau trong 6 bung va
nguc, tuong ung, voi ché do tdi thiéu (Hinh 41.34). Mot ki thuat dung hinh 3D
mdi (Sono-AVC) da duoc chung minh 1a hitu ich trong viéc tdi tao lai tam nhi véi

cdc tidu nhi twong tng (29).

Hinh 41.33: Siéu 4am Doppler mau 3D ¢ ché dé co thé trong sudt thu duoc tir bén

phai thai nhi vdi gian doan tinh mach chu dudi (IVC) va lién tuc tinh mach don.
Pdéng mach chu va tinh mach don nam canh nhau dwoc théy rd véi dong chay

nguoc huwong nhau. Inf, duoi; Sup, trén.
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Bladder

Hinh 41.34: Mit cit vanh cta nguc va bung ¢ hai thai nhi (A, B) vdi hoi chung
ddng dang duoc thé hién trén siéu Am 3D & ché d6 t6i thiéu trong sudt va tir trude
ra sau. Luu ¥ vi trf bat twong hop cua tim (H) (miii t€n mo) va da day (St) o ca hai
thai nhi. O thai nhi A, St & bén phai (R) va H ¢ bén trdi (L), va ¢ thai nhi B, c6

dextrocardia v¢i da day ¢ bén L.
Céc phét hién lién quan dén tim va ngoai tim

C6 vo sb cdc di tat tim lién quan va da dwoc mé ta chi tiét trude d6 trong chuong
nay va duoc tém tit trong Bang 41.1 va 41.2. C4c di tat ngoai tim chua yéu lién
quan dén 6 bung véi cdc di tat duong tiéu héa khdc nhau, chang han nhu teo rudt
hodc rudt quay bat toan (7,30). Su khong ¢ dinh cua da day cé thé dan dén tho4t

vi vao 16ng nguc. Di tat ngodi tim ning nhat, duoc quan st thay trong dong dang
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bén trdi, la teo dudng mat ngoai gan voi khong ¢6 tii mat, cd thé dan dén t vong
sém ¢ tié so sinh hodc duoc diéu tri bé’mg phau thuét Kasai hoic ghép gan (7).
Trong mot nghién ctru phén tich 112 thai nhi ¢6 déng dang bén trdi, teo dudong mat
duoc phit hién & 7 (10,4%) trong sb 67 tré sinh séng, véi tit ca 7 tré dugc phat
hién sau sinh (7). Cdc di tit & mit, ndo hodc cdc chi c6 thé xay ra nhung khéng
dién hinh. Piéu thd vi 13, cdc bit thuong nhidm sic thé nhu trisomies gan nhu
khong cé trong nhom nay, va doi khi, cdc bét thuong nhiém séc thé khac hodc vi
mit doan 22q11.2 d duoc bdo cdo. Réi loan van dong nhung mao nguyén phat da
duogc chung minh ¢ nhiing bénh nhén méc hoi chimg ddng dang va situs inversus
hoan toan (13,31). Trong mot nghién ctru danh gid 43 bénh nhin mic héi ching
dong dang vi bénh duong hd hip, 18 bénh nhan cé biéu hién rdi loan chitc ning
nhung mao duong hd hip, ddc trung boi chuyén dong nhung mao bit thuong va
ndng do nitric oxide trong miii thap hon hodc gin gid tri ngudng gidi han rdi loan
van dong nhung mao nguyén phdt (13). Bénh nhan rbi loan chic ning nhung mao
trén 6 tudi c6 su gia ting cdc triéu chirng ho hap tuong tw nhir cac triéu ching gip
trong rdi loan van déng nhung mao nguyén phdt, va tinh tyu cua cdc gen rdi loan
van dong nhung mao nguyén phdt trong mot nhdm nho bénh nhin méc hoi chimg
ddng dang véi rdi loan chire ning nhung mao cho thay céc dét bién khac nhau & vi
tri gen rdi loan van dong nhung mao nguyén phat ( 13). Do do, duwong nhuw thai nhi
mac hoi chimg dong dang c6 sy gia ting nguy co 1di loan chirc ning nhung mao,
cling v&i phd rdi loan van dong nhung mao nguyén phdt va cic bién chimng ho hap
sau sinh. Viéc chirng minh sy hién dién cua than giam phan xa hodc di dang trong
ndo c6 thé 1a mot goi ¥ cho sy hién dién ctia mot thuc thé khac trong nhém bénh
nhung mao. Trong mét phan tich gop gin diy danh gia 16 nghién ctru bao gém
tong s6 647 thai nhi, ty 1& gdp chung cdc di tit lién quan dén tim va ngoai tim duoc

tém tit trong Bang 41.2 ().
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Chan doan phén biét

Chéan doan phén biét dong dang bao gdm situs inversus véi dextrocardia hodc situs
inversus v6i levocardia. Khi phdt hién AVSD kém theo hoi chimg ddng dang cin
phan biét véi AVSD don doc, do c¢6 su khéc biét 16n vé nguy co léch boi nhiém sic
thé. Mot chin doan phin biét day thach thirc khic véi dong dang 1 dextrocardia
kém theo chuyén vi dai d6ng mach c6 stra chira, méi lién quan hiém gip véi block

tim.
Tién hrong va két cuc

Tién luong cua df‘mg dang bén phai va bén trai duoc phat hién ¢ thai nhi thuong
kém, c6 thé 1a do mirc do ndng cua cac truong hop duoc phat hién trude sinh. Thai
nhi mic déng dang bén trdi va block tim c¢6 nguy co chét trong tir cung sau khi
xut hién phir (8,32). Mit khdc, tré so sinh c6 ddng dang bén trii va di tat tim nhe
c6 tién lwong tot, mién 12 khong c6 di tat ngoai tim. Trong nhitng tinh trang nhe
nhur vay, quan sdt ti mat c6 kha nang loai trir tinh trang teo duong mat kém theo

(33), nhung cac nghién ctru khéc van nghi ngo diéu nay (7).

Két cyc cua thai nhi mic dong dang bén phai, thudng c6 di tat phic tap hon, néi
chung 12 kém va chu yéu lién quan dén cdc bat thuong k&m theo, ching han nhu
két ndi tinh mach phbi bat thuong, teo van dong mach phdi hodc giai phiu mét tim
that (32) ngoai nhiém triing huyét do khong c6 lach (7). Trong mét nghién ctru bao
gdm 71 thai nhi mac hoi chirng ddng dang, trong d6 48 thai nhi déng dang nhi trai
va 23 thai nhi ddng dang nhi phai, 46 (65%) (32 thai nhi ddng dang bén trii va 14
thai nhi déng dang bén phai) trong s6 71 ba me Iya chon tiép tuc thai ky (32 ). Thai
nhi déng dang bén tréi c6 ty 18 tir vong 12 31%, va 3 trong s6 14 thai nhi déng dang
bén phai con song sau 48 thang theo doi (32). Ngoai ra, dong dang bén phai va

khong c6 ldch lién quan véi tinh trang ting nguy co nhiém tring sau sinh (7.8).

BIEN DICH : BS VU TAT Page 44



Kha ning séng sét ciia nhitng dira tré ¢6 dong dang bén trdi duoc quan 1y tich cuc
thuong t6t hon so véi nhitng dira tré ¢6 ddng dang bén phai (34). Hau hét tré so
sinh ¢6 déng dang bén trai déu trai qua phau thuat sira chira hai that thanh cong,
khoéng giéng nhu nhirng tré cé déng dang bén phai (34). Trong mot phan tich gop
gan day, phin tich dit liéu 647 thai nhi tir 16 nghién ctru cho thay rang kha ning
séng s6t ngin han va trung han tét hon dbi voi nhiing tré sinh séng c6 déng dang

bén trdi. Dir liéu tir nghién ctru nay duoc tom (it trong Bang 41.2 (8).
Phwong phap chin don

Hinh 41.35 trinh bay cich tiép cin chin doan c6 hé théng & thai nhi nghi ngd mic
héi chirng dong dang.

/_
Heterotaxy Complex Right-Sided Fetal
Syndrome L CHD Heart and/or Stomach Bradycardia
[ Check venoatrial connections | MNormal
/

Abnormal

N\
/

- R
wuxtaposition of ‘

P
Absent IVC with
azygos/hemiazygos continuation NC and aorta

\‘
l Left Isomerism [Hight Isomerism ‘ [othEe\;acl:lc‘)E:c?iifi?)rns]
4

Fig. 41.15 Fig. 41.25 Fig. 40.23
Check for: Check for:
Heart block, GHD, CHD,
Left atrial appendages, TARPVC,

Abscnt gallbladder Right atrial appendages
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Hinh 41.35: Céch tiép cén chan doan ¢ thai nhi nghi ngd mic hdi chitng dong
dang. Xem vin ban dé biét thém chi tiét. CHD, bénh tim bAm sinh; IVC, tinh mach

cht dudi; TAPVC, két ndi tinh mach phéi bat thuong toan phan.
CAC PIEM CHINH m Pong dang nhi trii

» Dong dang nhi trai lién quan dén cic cau triic bén trai “kép” véi su kém phat
trién hodc khong ¢6 céc ciu tric bén phai

= Khong c6 phan trong gan cua IVC xay ra & 80% dén 90% cac truong hop
dong dang nhf trdi.

= Trong hoi ching d(:‘mg dang nhi trai, khi IVC bi gian doan, hé théng tinh
mach don dan luru mau tinh mach viing bung vé tim.

» Trong déng dang nhi tréi, tinh mach don chay hoi & phia sau déng mach chu
xubng (dau hiéu mach mau doi).

» Block tim hoan toan xay ra & 40% dén 70% cac truong hop déng dang nhi
tréi.

» Trong ddng dang nhi tréi, da sb tré c6 nhiéu l4ch (da lach).

» Tinh mach chu trén bén trdi thuong co trong cac treong hop ddng dang nhi
tréi.

» Cidc di tit tim it nghiém trong hon trong dong dang nhi trai va bao gdm

AVSD, thit phai hai duong ra, va vv...
CAC PIEM CHINH m Pong dang nhi phai
= Dong dang nhi phai lién quan dén cdc clu triic bén phai “kép” véi sy kém
phét trién hodc khdng cé cdc cau tric bén trdi

= Poéng mach cha va IVC ndm canh nhau 13 dau hiéu dién hinh trong dfing

dang nhi phai.
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= Di tat trong tim gap trong hau hét cac truong hop dong dang nhi phai va
nghiém trong hon ddng dang nhi trai,

» Cdc di tat tim dién hinh trong dong dang nhi phai bao gdm mét tam that,
dextrocardia, AVSD, va lién quan véi hep hodc teo van dong mach phéi.

= (6 mdt mbi lién quan phé bién clia ddng dang nhi phai véi két ndi tinh mach
phoi bit thuong.

= Khong c6 lich dugc thiy trong 74% céc trudng hop dong dang nhi phai.

= C6 t6i 25% céc truong hop dong dang nhi phai da diy o vi tri duong giita bi
thoat vi vao khoang nguec.

= Tinh mach chi trén bén trai thuong gip trong cac truong hop dong dang nhi
phai.

= Tién luong cua dong dang nhi phai nhin chung 1a x4u hon so vé6i dong dang

nhi trai.
SITUS INVERSUS
Pinh nghia, Phé bénh va Ty 1é mic méi

Situs inversus dwoc dinh nghia 1a sy sdp xép hinh anh soi gwong ciia cic tang trong
& bung va lc’“)ng nguc so véi situs solitus (giai phau binh thuong) (Hinh 40.7,
418B). Situs inversus ban phan c6 thé duoc gici han & cic tang trong 6 bung va
thuong duoc goi la situs inversus voi levocardia hodc giéi han o lf‘)ng nguc va duoc
goi 1a dextrocardia (xem Chuong 40). Ty 1& mic cdc di tat tim ting 1én theo tha ty
tir 0,3% dén 5%, duoc phét hién ¢ thai nhi va tré so sinh bi situs inversus (35). Tuy
nhién, trong situs inversus, cdc di tat tim xay ra véi tin sudt thap hon nhiéu so véi
dong dang bén trdi hodc phai va khong lign quan véi cdc két ndi tinh mach-nhi.
Situs inversus ciing thuwong lién quan voi hoi chimg Kartagener, mot bénh di truyén

theo gen ldn trén NST thuong voi réi loan van dong nhung mao nguyén phdt, dan
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dén nhidm trung duong hd hap tai phét va giam kha niang sinh san khi treéng thanh
(36,37). Khoang 50% bénh nhin mdc hoi ching Kartagener bi situs inversus
(36,37). Ty 1é situs inversus thuc sy khdng rd, nhung noé c6 thé dao dong tir 1 trong
2500 dén 1 trong 20.000 tré sinh séng. Situs inversus thuong khéng duoc phét hién
cho dén khi n6 dugc chan doan tinh co bang cac phwong tién chan doan hinh dnh

hodc khdm strc khoe vi nhitng ly do khong lién quan (38).
Céc diu hiéu trén siéu Am

Xac dinh situs thai nhi nén 1a moét phéin cia moi 1an siéu Am duoc thuc hién trong
quy tha nhéit, th hai va thir ba caa thai ky, va céc khia canh k¥ thudt dé xé4c dinh
situs trén siéu am duoc giai thich chi tiét trong Chwong 6. Trong situs inversus, gan
va IVC nidm & bén trdi, va da day, déng mach chl xubng va tim nim & bén phai
thai nhi (xem Chuong 40). Tryc tim huéng vé phia treéc, bén phai 16ng nguc, mot
tinh trang dwoc goi 12 dextrocardia, va boi IVC va tim nhi van twong hop, tim nhi
va tam thit phai nim & mit trude trdi 16ng ngye, con tAm nhi va tam thét trdi nam &
mit sau phai 16ng nguc. Cédc ddu hiéu dién hinh cua situs inversus duoc trinh bay

trong Bang 41.1 va duoc thao luan trong Chuong 40.
Doppler mau

Doppler mau ¢6 thé hitu ich chu yéu khi nghi ngo bit thuong céu tric va dé danh

gid chinh xdc cdc két ndi tinh mach.
Tudi thai nhé

C6 thé phdt hién situs inversus ban phan va toan phan o tudi thai nho. Céch tiép
can qua nga am dao dé xéac dinh situs thai nhi cé thé gap nhiéu théch thic do khé
khian vén c6 trong viéc dinh hudng dau do. Nghi ngo cac béat thuong situs nén

duoc xdc nhan ¢ tuoi thai 16n hon.
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Siéu am 3D

Siéu am 3D c§ thé gidp ich trong viéc xé4c dinh su twong hop hodc bit trong hop
ctia cdc budng tim va céu tric ving bung trén trong mot tap dit 1iéu khédi 3D. Ngoai
ra, phép chiéu & ché d6 tdi thiéu c6 thé duogc sir dung dé hién thi mdi tuong quan

ctia tim va da day trong mét mit cét duy nhit.
Cac phat hién lién quan dén tim va ngoai tim

Cic di tat tim lién quan véi situs inversus bao gém thong lién thit, t&r chirng Fallot,
that phai hai duong ra, va chuyén vi dai dong mach hoan toan hodc ¢6 stra chita. Di
tat ngoai tim thuong khong duoc phét hién trong situs inversus, nhung co lién quan

v6i héi ching Kartagener, da duogc néu rd trude d6 trong phan nay.
Chin doan phin biét

Chén doan phan biét véi inversus situs bao gébm dong dang bén phai va bén trai.
Mot chan doan phéan biét khdc 1 giai phau binh thuong bi nham véi situs inversus
do dinh hudng sai dau do siéu 4m hodc ngudi thyc hién thiéu kinh nghiém trong
qua trinh siéu am. Phan biét dextrocardia voéi situs inversus duoc thao luan trong

Chuong 40.
Tién hrong va két cuc

Tién lwong phu thudc vao cdc phét hién lién quan dén tim va ngoai tim. Céc truéng
hop situs inversus don déc cé tién luong tot véi didn bién tién san va sau sinh
khong c6 gi dic biét. Méi lién quan véi hoi chirng Kartagener (13,31) s& ¢6 ¥ nghia

lau dai doi véi nhiem trung phoi tai phat va vo sinh.

CAC PIEM CHINH m Situs Inversus
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» Situs inversus duoc dinh nghia 1a sy sdp xép hinh anh soi guong cua céc
tang trong 6 bung va 16ng nguc so voi situs solitus (giai phau binh thuong).

= Situs inversus ban phan c6 thé lién quan dén cdc tang trong 6 bung, duoc goi
1a situs inversus vi tri levocardia, hodc tim, dugc goi 1a dextrocardia.

= Ty 1é mic cdc di tit tim tang 1én & thai nhi va tré so sinh bi situs inversus.

= Situs inversus cling thwong lién quan véi hoi chirng Kartagener va rdi loan
van dong nhung mao nguyén phat.

= Xac dinh situs thai nhi nén 1a mot phz"in ctia moi 1an siéu am duoc thyc hién
trong quy hai va quy ba cua thai ky.

= Tién lwong cua situs inversus phu thudc vio cic phat hién lién quan dén tim

va ngoai tim.
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