https:Mivdgtegnprhiohictimh mach Galen: Tong quan cip nhit

Di dang phinh tinh mach Galen (VGAM) la mét bét thudng mach mau ndi so hiém gip & cac dong
mach dam roi mach mac, dic trung bai sy ton tai dai ding caa tinh mach trung gian phéi thai ving
trude ndo cua Markowski (MProsV). Day la tinh trang thudng gap ¢ tré em vai ty 1€ tir vong va
bénh tat cao. Cac biéu hién lim sang lién quan dén VGAM bao gdm suy tim, nio ung thiy va cic
triéu chimg thin kinh, khién viéc chin dodn tré nén kho khin. Pong théi, cau tric mach mau phirc
tap cua VGAM, véi sy da dang giiia cic ca thé, lam cho viéc quan ly tinh trang nay tré thanh thach
thirc ddi vai cac bac si 1dm sang. Do d6, chin doan va diéu tri kip thoi VGAM la rét quan trong.

Gidi thigu

Di dang phinh tinh mach Galen (VGAM) la mét di dang déng—tinh mach ndi so bam sinh hiém
gép, hinh thanh do su két ndi bét thuémg dang ro gifra cac mach mac dam réi nguyén thay va phén
gan nhit cua tinh mach trung ndo trudc cia Markowski (MProsV). Ty 1& méc dugce bao cdo 1a
1/25.000. VGAM chiém 1% cac di dang mach mau ndo va 30% cac di dang mach mau & tré em.
Vé mit lam sang, VGAM thuéng duge chin doan trong giai doan so sinh va thoi tho du sém dua
trén céc triéu chimg suy tim sung huyét va ting dp luc néi so.

Steinheil dd mé ta lin déu tién két ndi ddng—tinh mach ni so bt thuémg nay nhu mét ‘phinh tinh
mach’ vao nim 1895. Ké tir 46, nhiéu thudt ngir di dugc sir dung dé mé ta tinh trang nay, bao gém
‘di dang tinh mach Galen’, *hinh thanh phinh tinh mach Galen’, ‘phinh déng—tinh mach cua tinh
mach Galen’, va ‘phinh tinh mach Galen’. Tuy nhién, nhimg thujt ngir nay déu chua chinh xéc vi
di dang thuc sy dugce giy ra bai tinh mach trung nio truée (MProsV), chir khong phai tinh mach
Galen. Truomg hgp VGAM thét sy dugc Boldrey va Miller bdo cdo viao nim 1949. Thuat ngir
‘phinh tinh mach Galen’ lin diu dugc Jacger va cong sy dé xudt vao nim 1937. Theo hiéu biét
hién nay, tir ‘phinh’ ciing 14 mét mé ta khéng chinh xéc. Tuy nhién, xu hudng sir dung nay c6 phén
tity tién, vi tir nay bét ngudn tir tiéng Hy Lap aneurynein, nghia la *gidn nd’. Do d6, viéc sir dung
cum tir ‘phinh tinh mach’ vin hop I¥ vé mét tir nguyén, thay vi bi xem la sai thuit ngir.

Nut mach ndi mach hién duge xem la lya chon diéu tri hang dau. Mt phén tich gop do Yan va
cong su thuc hién cho thfly ty 1¢ tir vong & cac bénh nhin dugc nat mach da giam tir 17% xuéng
con 12% trong giai doan tir nhimg nam 1980 dén nhimg nim 2000. Tuy nhién, viéc diéu tri vin
con nhiéu thach thirc.

Co ché bénh sinh

Su ton tai dai ding cua duémg ro dong—tinh mach giira cic mach mac dam r6i nguyén thuy va tinh
mach trung ndo truée (MProsV) la co ché bénh sinh chi yéu cua VGAM, xay ra tir tuan thir 6 dén
tudn thir 11 cua thai ky, sau khi vong tudn hoan Willis dugc hinh thanh (Hinh 1). Phin sau caa
MProsV sé ton tai va phat trién thanh tinh mach Galen, trong khi phén truéc thoai trién song song
véi qua trinh hinh thanh cic finh mach ndo trong. Phin con lai ciia MProsV sau dé két ndi véi céc
finh mach nio trong dé tao thanh finh mach Galen, va diéu niy c6 thé din dén sy ton tai cua két
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tric tinh mach gidn nay chinh la MProsV. Két noi dong—tinh mach giira cac mach mac dim roi
nguyén thity va MProsV giy ra nhimg bét thuéng huyét dong, din dén can tré qua trinh thodi trién
sinh 1Y cua tinh mach phéi va sy hinh thanh tinh mach Galen. Sau d6, su két ndi dong—tinh mach
¢O luu luong cao lam ting ap luc tinh mach va gay gidn phinh MProsV. Ngoai ra, hep cac xoang
mang cimg cling la mét nguyén nhan khac gay giin, do dong chay nhanh va xoay manh tao ra bai
két ndi dong—tinh mach.

Hinh 1. Si hinh thanh VGAM. (A) Cau triic mach mau binh thuwéng gitva cdc dong mach quanh
thé trai va dong mach ndo sau (PCA) xudt hién trong giai doan phdi thai. (B) Két noi dong—tinh
mach bat thuong véi heu hromg cao gdy gidn phinh MProsV, dan dén hinh thanh VGAM. Sw két
noi nay dan lwu vao xoang thang (SS) va sau do vao torcula (T). Ngodi ra, mau ciing c6 thé dan
lweu vio xoang liém (FS) réi vao torcula phu (AT) khi SS bi thiéu, kém phat trién hodc hep.

Sur dén luu cia di dang huéng vé xoang thing, va ciing c6 thé din lwu vao xoang doc trén théng
qua xoang liém t6n tai; trong truémg hop nay, xoang thing sé bi thiéu, kém phat trién hodc hep.
Cic trudng hop VGAM c6 xoang liém tén tai di timg duge ching t6i bao cdo trude diy (Hinh 2).
Di dang dong—tinh mach dugc cip mau boi nhiéu mach nuéi khic nhau, bao gdm mang dudi mang
ong ndi tiay ¢6 ngudn gde tir vong Willis phia sau, cac dong mach xuyén doéi thi, cic dong mach
mach mac, va cung dng mach hé vién. Di dang nay nim trong bé velum interpositum ciing nhu
bé cu ndo, va theo quan niém truyén thong, khong cé két ndi giira di dang va hé finh mach sau.
Tuy nhién, 1y thuyét nay da bi thich thirc trong céc bio cdo gin diy. Trong cic nghién ciru nay, su
dén luu cua di dang vao hé tinh mach sau d3 duge xdc nhin bing hinh anh theo ddi, bao gdm tinh
mach nio trong, xoang thing, xoang liém, tinh mach diy Rosenthal v xoang doc dudi.

Tinh nhay cam di truyén déi véi VGAM vin chua duge lam rd, tuy nhién di c6 mét s6 gen tiém
ning dugc bio cdo co lién quan dén tinh trang nay. Revencu va céng sy xac dinh dét bién gen
RASAI @ hai bénh nhin mic VGAM. Chida va cong su bao cdo mt bién thé cua gen ACVRLI &
mét truémg hop VGAM. Tsutsumi va cdng su cong bd mot bénh nhan VGAM mang dét bién gen
ENG mi héa endoglin; bénh nhén nay c6 tién sir gia dinh mic chimg gidn mach xuét huyét di
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Xu va cong su bao cao mot truomg hop VGAM mang tinh gia dinh ¢ mét bénh nhan nir trudmg
thanh mic VGAM, ngudi timg c6 thai lwu do VGAM. Tuy nhién, méi lién hé giira yéu té di truyén
va VGAM vin cin duge nghién ciru thém,

Hinh 2. Hinh MRI so niio mit phiing doc giita cia mdt bénh nhin VGAM cho thiy MProsV giin
(mili tén ngin) duge ndi vai xoang liém ton tai (mili tén dai), din luu vio xoang doc trén va khéng
cO xoang thﬁng trén TIWI (A) va T2ZWI (B). MProsV: tinh mach trung nio trudc; VGAM: di dang
phinh tinh mach Galen.

Phiin loai
Di dang phinh tinh mach Galen (VGAM)

Phan loai ddu tién ciia VGAM duoc Litvak va cong su dé xuit vao nam 1960. Hién c6 hai hé théng
phan loai dwgc chip nhan rong rdi nhat, lin lugt do Lasjaunias va Yasargil mé ta (Bang 1). Duya
trén d6 tudi khi biéu hién bénh va kién tric mach méu cua céc 16 ro, Lasjaunias va cong su chia
VGAM thanh hai loai: loai dam rdi mach mac va loai thanh mach (Hinh 3). Loai dam rdi mach
mac la loai phd bién nhit, chiém 56-76% tong s6 VGAM va gip nhiéu hon & nam gidi. Loai nay
chit yéu xuit hién & tré so sinh, dic trung bai suy tim sung huyét do 16 ro ¢6 luu lugng cao. O loai
dam roi mach mac, nhiéu mach nuéi dong mach tao thanh mét ‘16" ro vao mit trude cia MProsV.
Cac mach nudi chu }'Eu xudt phat tir cac dong mach mach mac, bao gﬁm dong mach mach mac
trudce va sau, dong mach ndo trudce, cung nhu doi khi la cac dong mach quadngeminal va xuyén
doi thi.

O loai thanh mach, mét hoic nhiéu 16 ré ddng—tinh mach (AVF) din lru viao mép dudi-bén cua
thainh MProsV véi luu lugng thfip hon. Cac mach nu6i dong mach xXudt phat tir dong mach
quadrigeminal don hodc hai bén va ciac dong mach mach mac sau. Vé mit lam sang, loai nay
thudmg giip & tré nho va tré em, di kém véi céc tridgu chimg diu to, ndo ung thiy va chim phat
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pho bién hon so vai loai dam roi mach mac.

Table 1 Classification of VGAM

Lasjaunias’ classification | Yasargil's classification
Mural type Type |
Choroidal type Type Il

Type Il

Type IV

(type IVA, type IVB, type IV(C)

Abbreviation: VCAM, vein of Calen aneurysmal malformation.

Yasargil phan loai VGAM thanh bén loai dya trén viéc di dang 1a mét 15 rd déng—tinh mach thuin
tiry (AVF, cic loai I-111) hay ld mdt di dang dong—tinh mach (AVM) ¢6 hoiic khéng c6 16 ro di kém
(céc loai IVA-C), va ngudn gbc chinh xac cta cic mach nudi. Loai 1 1a mot AVF thuin tiy gitra
déng mach ndo sau (P4 va cic nhénh cia nd), dong mach quanh thé trai trude hodc sau, va finh
mach Galen. Loai II 14 két ndi ro giira cac dong mach xuyén déi thi (than nén va doan P1) va tinh
mach Galen. Loai I1I 13 sy két hop cua loai I va I1, i loai phé bién nhét. Loai IV gdm ba tiéu loai.
Loai IVA tuong tu loai IVB. Ca hai loai IVA va IVB déu la gidn phinh tinh mach Galen do dong
rod tir mot AVM lién ké & déi thi (IVA) hoiic trung nio (IVB). Loai IVC la di dang luéi ddi—trung
ndo hodc trung—ddi ndo kém theo mdt AVF cisternal lién ké nhumg tach biét ndi véi tinh mach
Galen. Mic dii phan loai cua Yasargil la ¢6 dién va duoc cdng nhin rong ridi, nhung vin cé mot sb
han ché. Phin loai nay khong bao gém cac biéu hién 1dm sang va két qua tién lugng.
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Hinh 3. (A) Loai thinh mach cua VGAM. Chup mach cong huéng tir (MR angiography) cho thiy
mot AVF din tryc tiép vao thanh tii finh mach. Luu ¥ sy din lwu cia di dang vao xoang thing bi
hep: (B) Loai dam rdi mach mac cia VGAM. So véi loai thanh mach, chup mach cong hudng tir
cua loai dam rdi mach mac cho lhz'i}r mot mang luét dong mach rong nhu mot ‘19" tap trung ¢ vung
bé quadrigeminal plate (miii tén dong), chay vao di dang va xoang liém nguyén thiy (mii tén ma).

Gian phinh tinh mach Galen
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luu tir mt di dang dong—tinh mach (AVM) vao tinh mach Galen thét sy, thay vi vao tién than cua
tinh mach Galen. VGAD thudc nhom AVM mang cimg. Khac vén VGAM, day la di dang that sy
cua tinh mach Galen va ¢6 lién hé véi hé tinh mach sau. Ngudn cap méau dong mach bao gom dong
mach canh trong, cic nhianh mang nio cua dong mach canh trong va ngoai, xoang binh thuong,
dong din lru tir tinh mach Galen vio nhu mé nio. va AVM trung nio hodc déi-ndo. Dua trén
ngudn mau bét thuimg, VGAD c6 thé duge phén biét thanh: (1) loai dic, (2) loai gidn tinh mach,
va (3) loai mang cimg. Theo vi tri 16 1o ciia VGAD, lizuka va céng sir dé xudt mét phin loai giai
phiu méi, gom: (1) loai ndo thit, (2) loai cisternal, va (3) loai nhu mé.
Gian tinh mach Galen (Vein of Galen Varices)

Gidn tinh mach Galen la tinh trang gidn tinh mach Galen ma khéng c¢6 dudng ro dong—tinh mach.
O tré em, 6 hai loai gidn finh mach Galen. Loai thir nhit 13 gidn tam théi cua finh mach Galen
kém theo suy tim do nguyén nhian khac. Loai nay thuomg khong ¢ tri¢u chimg va chic nang tim
dugc cai thién khi gidn finh mach bién mat. Loai thir hai xay ra khi toan bd ban cau ndo dan luu
vao hé tinh mach sau. Loai ndy ciing khéng c6 tri¢u chimg, nhung c6 thé giy ra roi loan thiéu méau
tinh mach do din luu finh mach khéng diy du.

Biéu hién lim sang

Cic biéu hién ldm sing thay d6i tiry theo do tudi khoi phat va kién triic mach mau. Céc triéu chimg
chinh bao gém suy tim sung huyét, ndo ung thiy va cac trigu chimg than kinh.

Nim 1964, Gold va cong su dé xuit mét phan loai 1dm sang dua trén dd tubi khai phat, bao gém
nhom so sinh, tré nhii nhi, ciing nhu tré em va ngudi tré tuéi. O tré so sinh, biéu hién lim sang cha
yéu 13 suy tim sung huyét nghiém trong. Tién lugng cuc ky xdu véi ty 1¢ tir vong cao, va loai dam
roi mach mac 13 phé bién & nhom nay. Trong giai doan nhii nhi, cic biéu hién lam sang cha yéu
bao gém ndo ing thiy, diu to, co giat, chim phat trién, va suy tim nhe. Céc co ché giy nio Gng
thiy bao goém ting 4p tinh mach, giam tai hip thu dich ndo tuy, va chén ép. Loai thanh mach
thuong gip ¢ nhom nay. O tré em va ngudi tré tudi, cic triéu chimg gom dau diu, ndo dng thuy,
co gidt, roi loan than kinh, va xuét huyét dudi nhén. Ca loai dam roi mach mac va loai thanh mach
déu dugc quan sat & nhom nay. Ngoai ra, mét so biéu hién lim sang hiém gip di duge bao cio
trong tai liéu, bao gom galactosemia, rdi loan vin dong, simg cd bén phai theo nhip mach do dong
mach canh ngodin ngoéo va gidn tinh mach ¢d hai bén, hep bong tinh mach canh, gidn tinh mach
da diu, va sa amidan. Tuy nhién, méi lién hé gitra cic biéu hién lam sang nay véi VGAM vin cén
duoc xac nhin thém.

Ngodi ra, Lasjaunias va cong su di dé xudt hé théng diém danh gia so sinh Bicétre, bao gom céc
chirc ning thin kinh, tim, ho hdp, thin va gan (Bang 2). Hé thong nay giap udc lugng tong thé cic
triéu chimg cua bénh nhin VGAM va hd trg trong viée dua ra quyét dinh diéu tri. Diém dudi 8
cho thz';y tién lugng xéu va can diéu tri theo doi thdn trong. Picu tri ndi mach khan cflp dugc khuyéu
nghi d6i véi diém tir 8 dén 12. Nt mach c6 thé tri hodn dén khi tré dugc 5 théng tudi néu diém tir
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kiém tra Denver va Brunet-Lézine.

Hinh inh hoc

VGAM la mét trong nhimg bénh thudng dugc chin dodn trude sinh, vai ty 1& khoang 40%. Tuy
nhién, mdt phin tich hdi ciru trén 25 bénh nhin VGAM do Geibprasert va cng su thuc hién cho
thiy khéng coé mdi lién quan giira chin dodn sém trudce sinh va két qua theo ddi sau nay. Nhung
viée chin doén trude sinh vin hd tro trong viée lip ké hoach diéu tri va chudn bi co sé vit chit.
Chién doan truéc sinh thudmg dugc thuc hién trong tam cé nguyét thir ba cia thai ky bing siéu im,
duya trén viéc quan sit mét céu tric hinh tron hodic bau duc giam dm hodc mét dm véi vién déu,
nim & dudmg giira cua phan sau thit ndo ba. Di dang can gidn di lén méi 6 thé phat hién duoc
bing siéu 4m & tam ci nguyét thir nhit hodc thir hai, va viéc xac nhan chin doan trudc sinh thuong
dugc thyc hién bing siéu am Doppler mau va cdng hudémg tir (MRI).

C6 mét phin loai VGAM trude sinh, bao gdbm VGAM don déc, khi VGAM la biéu hién duy nhit,
va VGAM két hop, khi VGAM di kém véi cac bit thuong tim va thin kinh. Tuy nhién, phén loai
nay co thé bi xem xét lai trong cic nghién ciru twong lai. Viée dinh chi thai ky nén duge thyc hién

khi xudt hién phii thai va suy tim nghiém trong & thai nhi.

Table 2 Bicétre neonatal evaluation score®?

Points | Cardiac function Cerebral function Respiratory function | Hepatic function Renal function
5 Normal Normal Normal - -
Overload, no medi- | Subclinical, isolated Tachypnea, finishes - -
cal treatment EEG abnormalities bottle
3 fallure, stable with | Nonconvulsive inter- Tachywpnea, does not | No hepatomegaly, | Normal
medical treatment | mittent neurological | finish bottle normal hepatic
signs function
2 Failure, not stable Isolated convulsion Assisted ventilation, | Hepatomegaly, Transient anuria
with medical normal saturation normal hepatic
treatment O, < 25% function
E Ventilation Seizures Assisted ventilation, | Moderate or transi- | Unstable diuresis
necessary normal saturation ent hepatic with treatment
FIO; > 25% insufficiency
0 Resistant to medi- Permanent neurologh- | Assisted ventilation, | Abnormal coagula- | Anurla
cal therapy cal signs desaturation tion, elevated
enzymes

Abbreviations: EEC, electroencephalogram; FIO,, fractional inspired axygen.

Maximal score = 5 [cardiac) + 5 (cerebral) + Slresoirato?g + 3 (hepatic) + 3 (renal) = 21,

Source: Reproduced with permission from Lasjaunias et al.




Hinh 4. Chup CT truc ndo cua mot bénh nhan VGAM cho thdi\' mot khoi hinh cau dn:ng nhat, ranh
giai ro, kém theo gian that ba va that bén va ndao ung thuy do chen ép, ciing nhiwr giam ty trong

chat mfng quanh that (miii tén).

Huyét khéi ty phat trong VGAM 1l hiém va co ché vin chua duge hiéu diy di. C6 nhiéu yéu té
duoc mo ta, bao gc:mm thay doi huyél dong (dong chay cham, ting ap luc hodc nhiéu loan), co mach,
ting sinh mach, va cic thay déi xo vira thodi trién trong mach mau. Dan lhuu thit va viée sir dung
thudc can quang trong chup mach ciing dugc cho la ¢6 lién quan dén huyét khéi trong VGAM.
Céc phuong phap hinh anh c6 thé mé ta rd cic dic diém cua huyét khéi. Trén CT, c6 thé thiy tin
hiéu khéng dong nhat, d6i khi kém theo véi hoa. CT cin quang cho thiy huyét khéi trung tim va
déng mau tuin hoan quanh thanh thi, dugc goi 1a “target sign”. MRI ciia VGAM c6 huyét khéi
cho thiy methemoglobin ngoai bao & phin trung tim va hemosiderin & phin ngoai vi cua ton
thuong.

Quiin Iy diéu tri

Muc tiéu diéu tri thay déi tiy theo dé tudi khai phat. O tré so sinh, muc tiéu chii yéu la diéu chinh
suy tim, trong khi & tré 16m hon, muyc tiéu 14 cai thién céc triéu chimg thin kinh. Nguéi ta khuyén
nghi ring két qua diéu tri nén nhim dio ngugc cic anh huong sinh 1y bénh 1y do di dang déng—
tinh mach géy ra, thay vi dat dugc hinh thai binh thuédmg hoan toan. Viée quan Iy VGAM bao gom
két hop cac phuong phap phfm thudt, diéu tri ndi mach, xa phﬁu va diéu tri bao ton. Nat mach ndi
mach la phuong phap diéu tri wu tién, trong khi cac phuong phap khéc dugce xem la diéu tri b trg
khi viéc niat mach bi han ché.



Hinh 5. MR ndo mat cdt ngang cua mot bénh nhan VGAM cho thay mot khoi hinh tron ranh giai
ro ndam o dwrong gitta trong vung uyen tung, kem theo gian that bén va that ba trén TIWI {A4) va
I2WI(B).

Hinh 6. (4) Chup mach cong hwromg fir (MR angiography) cho thay khoi phinh gian kem theo mot
sa mach nuol, dan hew vao xeang thang. (B) Chup mach dong mach dot song cho thay tinh mach
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cho .r!ui'l-' fiep xoang .rim';ﬂg (miii tén) dan heu trec ri'E:p vao xoang doc trén.

Phiiu thuit va Xa phiu

Miic dii phuong phip phiu thudt dwoc sir dung rong riii, viéc cit bo hoan todn va kep mach méu
van 14 thach thirc véi ty 1¢ bién chimg v tir vong cao. Cac vin @& lién quan dén phiu thuit bao
gém vi tri sdu, 16 1o luu lwong cao, kién triic mach phirc tap va kha ning chiu dyng kém o tré so
sinh. Do d, phiu thuit thuéng duge coi la phuong phap bd tro khi nit mach thit bai. Ngoai ra,
dan luu ndo thit co thé 1am ting dp lre tinh mach ndo va thiéu méu ndo do thay d6i din lvu tinh
mach. Do dé, din hru ndo thit nén duge thue hién sau khi nit mach. Tuong tu, phueong phap xa
phiu Gamma Knife cling la mét lua chon bé tro vi no khéng lam giam kich thirde tén thuomg ngay

lap tirc.
Piéu tri ndi mach

Truong hop diu tién duoc diéu tri bﬁng nat mach duge Davis bao cao vao nim 1950. Vi su phat
trién cna diéu tri ndi mach, ty 1é tir vong di giam tir 60-82% xudng con 11%. Muc tiéu cua diéu
tri ndi mach 1a giam déng ro ndi so hodic tham chi bit tic tit ca cac 16 ro (Hinh 7). Thue té, viée bit
tic hodn toan khéng cin thiét, vi giam khoang mét phin ba dén mét nira dong ro 13 di d¢ cdi thién
cdc trigu chimg 1dm sing. Gin diy, mét phin tich gép cho thay cic bién chimg chinh ciia diéu tri
nd1 mach bao gﬁm thung mach nio, chay miu, thiéu mau nio, nio ung thoy va thiéu méu chi dudi.
Vigc phong ngira bién chimg phuy thuge vao k¥ thudt nit mach siéu chon loc ding cich, lya chon
vt liéu nat mach va ky thuit chinh xac, cling nhur bao ton dén luu tinh mach ndo sdu binh thuomg.
Ngoai ta, sir ton tai cia dan luu binh thudmg gitra hé tinh mach sdu va VGAM cin duge xem xét
trudre khi nit mach dé trinh cic tic dong bét lgi 1én mach mau nio binh thuéng sau khi diéu tri
ndi mach. Mic dia khé quan sat qua chup mach hodc hinh anh khéng xam lan, c6 thé do cic yéu to
k¥ thudt va huyét déng, din luu binh thuémg vén la yéu t6 quan trong trong ké hoach diéu tri.

Cé hai phueng phip niit mach, bao gém dudmg déng mach va dwémg tinh mach, trong d6 duimg
déng mach duoc wu tién. Pudng déng mach ron ¢ thé duge sir dung dé nat mach trong giai doan
so sinh sém, va dong mach dai 13 lra chon thay thé khi déng mach rin khéng kha dung. Bdi vai
diromg tinh miach, vin con tranh cii vé két qua caa nit mach duémg tinh mach. Trong cic tai lidu
trundc diy, phuong phap nay duge coi 1a khéng kha thi do ting bién chimg. Tuy nhién, trong nghién
ciru gin déy, Orlov v edng sir cho ring diy 13 mdt phuong phép ciru vn an toan va hiéu qua cho
VGAM kiu tié’p cin dudmg dong mach bi han ché. Ngoal ra, Meila va cong su mo ta mot phuong
phap két hop dudng tinh mach va dong mach, go la ky thuat “kissing microcatheter”. Phuong
phip nay duge xem 13 an todn, véi ty 18 bién chimg thip va cai thién két qua téng thé, dic biét &
tré s¢ sinh ¢d suy tim sung huyé::t. Cac vat heéu nut mach bao gém cuon coil, microballoon, N-
butyl-cyanoacrylate (NBCA), dung dich Onyx, vi copolymer ethylene vinyl alcohol. O logi dam
roi mach mac coa VOGAM, Onyx duge khu}rén nghi nho uu d iem bit tic chic chin va on dinh hom.
0 loai thanh mach, NBCA la vit liéu niat mach duoc ua chudng do dic tinh két tia nhanh va bam
dinh vao mach. Ngoai ra, Joo va cong su lin dan tién bao cdo madt bénh nhin VGAM loal thanh



mach duoe diéu tr thanh cong bﬁng hé f.hémg Micro Vascular Plug, day co thé 14 mét lwa chon tiém
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Phwrong phap nit mach theo giai doan dugc khuyén nghi dé giam thiéu cac bién chimg. Khoang
théri gian gifta cac giai doan thuémg 13 3-6 thang. Cé mét hé thong phin loai diém méi dé quyét
dinh diéu tri duge Mortazavi va cong su dé xudt, két hop cac mach nudi dong mach véi cac triéu
chirng lim sang va d& tudi (Bang 3). Nut mach khong khin c:':lp, vé mét lin nat mach duoe khuyc'::n
nghi cho bénh nhin ¢6 diém 0-1. Nut mach khin cip va nhiéu giai doan diéu tri duoc dé xudt khi
diém 1a 2. Nat mach theo nhiéu giai doan hojic diéu tri giam nhe duge khuyén nghi cho bénh nhin
co diém 3.

Table 3 MNew classilfication syitem proposed by Mortazavi e al*s
Score
Parameter [ 0 | 1
Arterial feeders Any feeders other than P1=2, Ay of the following feeders; P1-2,
thalamoperforators, chorokdal, basilar thalamoperforators, choreidal, basilar
Clnical symptoms | Mo heart failure Heart faglure
Age = 5 months < 5 manths

Source: Reproduced with permission from Mortazawi et .55

Alvarez va cong su (Bang 2) cho biét: mét diém trén 12 cho l'.h?i}' cac triéu chimg ldm sang an dinh
vl tot hon nén kéo dai diéu tri dén khi tré duge 56 thing tudi. Nit mach ndi mach duge khuyén
nghi khi diém nim trong khoang 8—12. Khéng co chi dinh nit mach khi diém dudi 8.

V(AD 1a su gidn bénh ly cua finh mach Galen do hep hodc tiic dong chay ra. Miurc do gidn thay
ddi tay theo mire dd hep. Do d6, diéu tri VGAD hru lugng cao chii véu 13 nit mach hodic xa tri
dinh vi. Va1 VGAD murc do thfip, nut mach né1 mach la phuong phap diéu tr1 chinh. VGAD co
tién lugmg tét hon so voi VGAM, vi VGAM co ty 1€ bénh tit va tir vong cao do suy tim luu luong
cao kho diéu tri va ton thuong than kinh. Ddi véi giiin tinh mach Galen, nguy co xuit huyét thap
hon va két qua tot hon. Hau qua bat loi co thé xay ra do phiu thuit hodc can thigp khéng phii hop.
Biéu tri bao ton dugc khuyén nghi cho bénh nhin c6 trnéu chimg 6n dinh, va theo dai sat hE'"mg_ cac
phuong phap hinh anh hoe 1a rit cin thiét.

Tién luyng

Néu khing duoe diéu tri, hon 90% bénh nhin VGAM tir vong trong giai doan so sinh va nhii nhi.
Mat phén tich gdp vé két qua va bién chimg ciia nit mach ndi mach trong VGAM cho thay ty 1é
két qua tot di ting tir 49% 1én 70% tir nhimg nam 1980 dén nhimg nidm 2000. Tuy nhién, ty 1&
bénh tit va tir vong van rit cao. Co mot so yéu to lién quan dén két qua lim sang, bao gom ki
thuit nitt mach, biéu hién lim sang (suy da co quan vi riéu chimg than kinh) va cic phit hién hinh
anh (tiéu ndo lan toa, I:’i}-’ mau dong mach, vo1 hda nhu md, va céc 16 ro da mach luu lhuong cao).
MNpodi ra, loai dam o mach mac caa VGAM co tien heomg xiu hom so vii loal thanh mach.
Agarwal va cong sy phin tich hdi ciru 36 bénh nhin VGAM va két ludn ring hep tinh mach cénh
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c6 lién quan ding ké dén tién luong xdu. Mot thng guan hé théng do Yan va cong su thue hién cho
thiy két qua tot & bénh nhan co huyét khoi tr phat sém, trong khi tién luong x4u & cac giai doan

muin caa VGAM véi huyet khoi tu phat.

Di chimg chinh ciia VGAM la suy giam thin kinh vinh vién kém theo khuyét tit tri tué va dong
kinh. Banh gia két qua dicu tri & bénh nhin VGAM c6 thé duoe thue hién bing hé thong diém
nhip vién va diém két qui cia Bicétre do Lasjaunias va cong su dé xuit (Bang 4). Hé thong diém
nay giap wde hreomg hiéu qua diéu tri 1dm sang. gop phan diéu chinh phuong phip diéu tri, va ning

cao mirc d6 quan ly VGAM.

Tién lugng cia VGAM & ngurdi 1om tot hon so v tré em, va loai thanh mach lién quan dén két

qua tot hon so voi loal dam roi mach mac.

Table 4 Bicetre admission and outcome score

22

SCore

Conditlon

5

Mormal (M)

4

Minimal non-neurokogical symptoms, not
treated [MS), andfor asymptomatic
enlargement of the cardiac silhouette

Transient nevrctogical symploms, not treated
(TN%), and/or asymptomatic cardiac everload
under treatment

Permanent minor neurclogical symploms,
mental retardation of up to 208, nonperma-
nent neurodogical sympioms ender treatment
(MINS), normal school with suppart, and|or
cardiac faibure stabilized with treatment

Severe neurological symptoms, mental
retardation of more than 20% (SNS),
specialized school andfor cardiac failure
unstable despite treatment

A

Death(D)

Mote: Daes not apply 1o neonates.

Source: Reproduced with permission from Lasiawnias &1 al
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