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Bénh von Willebrand (VWD)

Bénh von Willebrand la gi? Bénh von Willebrand (von Willebrand Disease, VWD) la réi loan chay mau di truyén phé bién
nhét. Bénh anh hwéng twong dong dén ca nam va nir, nhwng niv gii thworng gap céc triéu chirng chay mau rd rét hon, chéng han
nhw kinh nguyét ra nhiéu. VWD xay ra do ndng d6 ctia mét loai protein déng mau goi la Yéu Té von Willebrand (von Willebrand
Factor, VWF) qua thap. Protein nay gilp méau déng (tr& nén day va dinh hon) bang cach hoat déng nhw chét keo cho tiéu ciu va
céc protein ddng mau khac. Ngwdi méc VWD thuéng cé triéu chirng d& chdy mau, chang han nhw thwéng xuyén xuét hién céc vét
bam tim I&n, chdy mau mii hodc chdy méau khi thwe hién tha thuat nha khoa hay phau thuat. Mét sb ngudi ¢ thé gép triéu chirng
kha nhe nhung sb khac cé thé gap triéu chirng thwérng xuyén hodc nghiém trong hon va can dung thudc dé kiém soat tinh trang
chay mau. Viéc chan doan VWD c6 thé mét thoi gian vi ndng dd VWF c6 thé thay dbi theo théi diém va bi anh huwdng béi nhiéu yéu
t& nhw bénh tat, hoat dong thé chéat, hodc-mén va céng thang. Dai khi can thuc hién xét nghiém VWF nhiéu Ian dé& xac nhan néng do

co ban cua quy vi.

Triéu chirng cua VWD la gi?

+  Thwong xuyén xuét hién cac vét bam tim Ion
nghiém trong hon so v&i binh thuwdng du chi do va
cham hoac thwong tich nhe

*  Thwong xuyén chay mau mii va/hoac chay mau mdi
kéo dai hon 20 phat

+ Thanh thiéu nién va phu ni¥ cé thé gap phai tinh
trang rong kinh (kinh nguyét kéo dai hon 8 ngay) va
ra nhiéu mau

+ Chay mau nwédu nhiéu hoac dai dang khi danh rang
hodc khi thiee hién tha thuat nha khoa

+ Chay mau bét thwdng trong hodc sau khi thuc hién
céac tha thuat phau thuat hay nha khoa.

Nguyén nhan gay ra Bénh von Willebrand la gi?

+ Nguyén nhan gay ra VWD la su thay dbi & gen VWF,
gen nay hwéng dan co thé tao ra Yéu Té von
Willebrand (VWF). Méi ngwdi c6 hai ban sao ctia gen
VWF. Mét gen bat thwdng cé thé dwoc truyén tr cha
hoac me sang con.

+  Chi can mét gen VWF bét thudng ciing c6 thé gay ra
VWD (thwdng la VWD loai 1 hodc 2).

«  Nguoi cé ca hai gen VWF bat thweng cé thé méc cac loai
VWD nghiém trong hon (loai 3 hodc mt so méac loai 2).

+  Nguwoi méc VWD (ngay cé trong cling mét gia dinh)
cling c6 thé gap phai nhiéu loai bénh va mirc d6 chay
mau khac nhau.
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Lam thé nao dé chan doan VWD?

Viéc tim hiéu céc triéu chirng chdy mau cla quy vi va cla
nhirng nguwdi than trong gia dinh rat quan trong dé hé tro
chan doan bénh VWD (hodc céc rdi loan chay mau khac). Bac
sicling sé can thuc hién cac xét nghiém mau chuyén biét,
bao gédm bd xét nghiém von Willebrand va cé thé ca mot sé
xét nghiém déng mau khac, nhdm xac dinh nguyén nhan gay
chdy mau bat thwong.

Co6 3 loai VWD

Ty lé bénh Triéu chirng
nhan VWD va thong tin

Loai <30% Khoang 75% Cac triéu chirng chay

1 mau thwong gap bao
gdm: dé bam tim, chay
mau mi, kinh nguyét ra
nhiéu, chay mau khi
thwe hién thd thuat nha
khoa hodc phau thuat.

Loai <50% va Khoang Triéu chirng chdy mau

2 hoat dong 15%-25% twong tw Loai 1 nhwng
khéng binh c6 thé nghiém trong hon.
thuwong C6 nhiéu loai con trong

loai 2 ctia bénh VWD.

Loai  Khéng phat Hiém gap, <5% Thuong la réi loan chay

3 hién dwoc mau nghiém trong. Triéu
ching chady mau bao
gdm céc triéu chirng trén
va c6 thé kém theo chay
mau & co va khép. Bay
a loai hiém nhéat va
nghiém trong nhat
clia VWD.

Nang cao strc khée cho ngwdi mac réi loan chay mau

Chwong Trinh R&i Loan Chay Mau Nhi Khoa e (617) 355-6101
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Piéu Tri VWD Nhw Thé Nao? Co6 can bién phap phong ngtra dic biét

Viéc didu tri VWD phu thudc vao loai VWD, vi tri va mure do hao khong?

nghiém trong cua triéu chirng chay mau. Da s6 nguoi mac + Néu bj chady mau hoac thwong tich, hay tién hanh cac
VWD chi can diéu tri khi chay mau hoac tai thoi diem thyc bién phap so ctru co ban trwdc va tao ap luc truc tiép lén
hién tha thuat nha khoa hay phau thuat. Nhirng tridng hop vung dang chay mau.

mac VWD thé nghiém trong nhét déi khi sé dwoc cap dung
thudc phong ngira chay mau thuo’ng xuyen (gO| la du phong).
Cac phuwong phéap diéu tri VWD phé bién nhét bao gom:

+  Khi tré bi chdy mau mi, hay bép chat phdn mém ctia mii va
dé tré hoi nghiéng ngudi ra phia trudc dé tranh lam mau chay
xudng cb hong.

« Desmopressin (DDAVP): Desmopressin |a loai thubc gitp
céc té bao giai phong thém yéu t VWF va yéu t6 VIl vao
mau. C6 thé siv dung loai thuéc nay qua dwdng truyén tinh
mach (Intravenous, IV) hodc dwéi dang thubc xit mi
(150 mg/mL). Phwong phap diéu tri nay thwong duoc st
dung cho phan 1&6n bénh nhan mac VWD Loai 1 va mét sé
bénh nhan mac VWD Loai 2.

Hinh 2

+ Nguoi méc VWD (va cac rdi loan chdy mau khac) nén tranh

« Thuéc chéng tiéu soi huyét (aminocaproic acid cac thuong tich khong can thiét, dac biét 1a khi tham gia cac
[Amicar] hodc tranexamic acid [Lysteda]): Cac loai mon thé thao doi khang c6 nguy co' gay thwong tich cho
thudc nay giup lam cham qua trinh lam tan cuc mau déng vung dau.

trong co thé. C6 thé str dung riéng 1é hodc két hop véi cac
phwong phép diéu tri khac nhuw DDAVP va ché pham co
dac VWF. Cé thé str dung loai thubc nay qua duwong ubng
ho&c duéng truyén tinh mach (IV). Aminocaproic acid cé
dang dung dich; tranexamic acid chi cé dang vién.

+ Tré em méc VWD nén tranh st dung thubc chéng viém khéng
steroid (Nonsteroidal Anti-Inflammatory Drugs, NSAID) (nhw
aspmn va |buprofen) NSAID lam anh hwéng dén chirc néng
tiéu ciu va cé thé lam tang nguy co chdy mau. Cé thé an tam
st dung Acetaminophen vi khéng anh hwéng dén chirc ndng

« Ché pham cé dic VWF: Cé thé truyén tinh mach (IV) dé tiéu ciu. Ngoai ra, tré cling nén tranh s dung cac loai thudc
bd sung protein ddng mau VWF bj thiéu. Phwong phap lam lodng mau nhw Plavix hoac Coumadin.
diéu tri nay thuwéng ap dung cho nguwdi khéng phén tng voi
DDAVP, can diéu tri trong nhiéu ngay lién tiép hodc mac
céac loai VWD nghiém trong hon. Hién cé nhiéu loai san
pham ché pham cé dac VWF dang dwoc lwu hanh.

+ Cac bé gai c6 thé bi hanh kinh nhiéu. Hay 1ap ké hoach trwéc!
Nén chuén bj s&n bang vé sinh hodc quan o dé thay trong
trwdng hop can thiét. Co nhidéu phwong phap diéu tri chuyén
vé kinh nguyét gitp kiém soat chu ky hanh kinh tét hon. Phéi
hop v&i bac sT huyét hoc cung bac si chuyén khoa y hoc vi

Xét Nghiém Khang Dinh DDAVP thanh nién hoac san phu khoa nhi co thé rat hivu ich khi thao
- ] luan cac Iwa chon hién c6 va dwa ra ké hoach tét nhat dé
Phan I&n (~90%) ngwdi mac VWD loai 1 phan ng voi kiém soat chu ky kinh nguyét.

DDAVP nhung ciing cé nguwoi khdng phan tng. Xét nghiém N
khang dinh DDAVP duoc thie hién dé xac dinh mirc do phan Dieu nay cé y nghia gi cho twong lai?
(ng clia tirng ngwdi. Quy trinh nay bao gdm viéc truyén
DDAVP qua dudng tinh mach trong méi trwd'ng c6 giam sat
(thwdng la tai CATCR cta chung t6i). B6 xét nghiém VWF sé
duorc lay trwde khi truyén, 1 gio sau khi truyén va thuwong la
4 gi& sau khi truyén. Mot sé triéu chirng cé thé gép khi st
dung DDAVP bao gém da dé (rng. Vui long tham khao t&
hwéng dan chi tiét vé xét nghiém khang dinh DDAVP cla
chung téi.

+ Quy vi c6 thé can s dung thubc dé phong ngira hoic didu
tri chdy mau, dac biét la trwd'c hoadc trong khi thwe hién cac
tha thuat nha khoa hay phau thuat.

+ Nén dén tham kham tai phong kham huyét hoc it nhat mot
Ian m&i nam dé cap nhat kién thirc, danh gia tinh trang
cling nhw diéu chinh ké hoach phong nglra va phrong
phap diéu tri chdy mau.

* Ludn nhc’y théng bao cho béc’sT phau thuét hodc nha sirang
quy vi mac VWD trwée khi tién hanh bat ky ca phau thuat hay
tha thuat nao.

+ Hau hét nguoi mac VWD co tudi tho binh thudng va vén co
thé tham gia day dd vao cac hoat dong hoc tap ciing nhw
cbng viéc.
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