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Di dạng phình tĩnh mạch Galen (VGAM) là một bắt thường mach máu nội sọ hiém gặp ở các động 
mạch đám rồi mạch mạc, đặc trưng bởi sự ton tại dai ding của tĩnh mạch trung gian phôi thai vùng 
trước não của Markowski (MProsV). Đây la tình trạng thường gặp ở trẻ em với tỷ lệ tử vong và 

bệnh tật cao. Các biéu hiện lâm sảng liên quan dén VGAM bao gồm suy tim, não úng thủy va các 
triệu chứng thần kinh, khién việc chin đoán trở nên khó khăn. Đồng thời, cầu trúc mạch máu phức 
tạp của VGAM, với sự đa dạng giữa các cá thể, làm cho việc quản 1y tình trạng nảy trở thanh thách 
thức đối với các bác sĩ lâm sang. Do đó, chin đoán va điều trị kip thời VGAM là rit quan trọng. 

Giới thiệu 

Di dạng phinh tĩnh mạch Galen (VGAM) là một dị dạng động-tĩnh mạch nội sọ bảm sinh hiém 
gặp, hình thành do sự kết nói bắt thường dạng rò giữa các mạch mạc đám rồi nguyên thủy va phần 
gần nhit của tinh mạch trung não trước của Markowski (MProsV). Ty lệ mắc được báo cáo là 
1/25.000. VGAM chiếm 1% các dị dạng mạch máu não va 30% các di dạng mạch máu & trẻ em. 
Về mặt lâm sảng, VGAM thường được chin đoán trong giai đoạn sơ sinh va thời thơ ấu sớm dựa 
trên các triệu chứng suy tim sung huyét va tăng áp lực nội sọ. 

Steinheil đã mô tả lần đầu tiên kết nói động-tĩnh mạch nội sọ bắt thường này như một 'phình tĩnh 
mach’ vào năm 1895. Kẻ tir đó, nhiều thuật ngữ đã được sử dụng dé mô tả tình trạng này, bao gồm 
“di dạng tĩnh mạch Galen’, *hinh thanh phinh tĩnh mach Galen’, ‘phinh déng—tinh mạch của tĩnh 

mạch Galen', và “phình tinh mạch Galen’. Tuy nhiên, những thuật ngữ nảy đều chưa chính xác vi 

dị dạng thực sự được gây ra bởi tĩnh mạch trung não trước (MProsV), chứ không phải tĩnh mạch 

Galen. Trường hợp VGAM thật sự được Boldrey va Miller báo cáo vào năm 1949. Thuật ngữ 

“phình tĩnh mạch Galen' lin đầu được Jaeger va cộng sy đề xuất vao năm 1937. Theo hiéu biét 
hiện nay, từ ‘phinh’ cũng là một mô ta không chính xác. Tuy nhiên, xu hướng sử dụng nảy có phản 

tily tiện, vì từ này bắt nguồn từ tiếng Hy Lạp aneurynein, nghĩa là ‘gidn nở'. Do đó, việc sử dụng 
cụm từ “phình tĩnh mạch' vẫn hợp Iy vé mặt từ nguyên, thay vi bị xem là sai thuật ngữ. 

Nút mạch nội mạch hiện được xem là lựa chọn điều trị hàng đầu. Một phân tích gộp do Yan và 
cộng sự thực hiện cho thấy ty lệ tử vong & các bệnh nhân được nút mạch đã giảm từ 17% xuống 
còn 12% trong giai đoạn từ những năm 1980 đến những năm 2000. Tuy nhiên, việc điều trị vẫn 
còn nhiều thách thức. 

Co chế bệnh sinh 

Sự ton tại dai ding của đường rò động-tĩnh mạch giữa các mạch mạc đám rdi nguyên thủy va tĩnh 
mach trung não trước (MProsV) l cơ chế bệnh sinh chủ yếu của VGAM, xảy ra từ tuần thứ 6 dén 
tuần thứ 11 của thai kỳ, sau khi vòng tuần hoàn Willis được hình thành (Hình 1). Phần sau của 
MProsV sẽ ton tại va phát trién thành tĩnh mạch Galen, trong khi phần trước thoái trién song song 
với quá trình hình thành các tĩnh mạch não trong. Phần còn lại của MProsV sau đó két ndi với các 
tĩnh mạch não trong dé tạo thanh tĩình mạch Galen, va điều này có thé dẫn dén sy ton tại của kết



httpsnofltrgiñgfdfhtlàtoc lưptinh mạch sâu. Raybaud va Strother là những người đầu tiên xác dinh cầu 
trúc tĩnh mach giãn niy chính là MProsV. Kết ndi dong—tinh mach giữa các mạch mạc đám rồi 
nguyên thủy va MProsV gây ra những bat thường huyết động, dẫn dén can trở quá trình thoái triển 
sinh Iy của tĩnh mạch phôi và sy hình thanh tĩnh mạch Galen. Sau đó, sự két nói động-tĩnh mạch 
có lưu lượng cao làm tăng áp lực tĩnh mạch va gây giãn phinh MProsV. Ngoài ra, hẹp các xoang 

mảng cứng cũng là một nguyên nhân khác gây giãn, do dòng chay nhanh va xoáy mạnh tạo ra bởi 

kết néi dong—tinh mạch. 

Hình 1. Sự hình thành VGAM. () Cầu trúc mạch máu binh thường giữa các động mạch quanh 

thể trai và động mạch não sau (PCA) xuất hiện trong giai đoạn phôi thai. (B) Két nói dong—tinh 

mạch bit thường với lưu lượng cao gây giãn phình MProsV, dẫn đến hình thành VGAM. Sự kết 
néi này dẫn lưu vào xoang thẳng (SS) và sau đó vào torcula (T). Ngoài ra, máu cũng có thé dẫn 

lưu vào xoang liém (FS) rồi vào torcula phụ (AT) khi SS bị thiéu, kém phát trién hoặc hẹp. 

Sự dẫn lưu của dị dạng hướng về xoang thing, vả cũng có thé dẫn lưu vào xoang dọc trên thông 
qua xoang liềm tồn tai; trong trường hợp nay, xoang thắng sẽ bị thiéu, kém phát trién hoặc hẹp. 
Các trường hợp VGAM có xoang liém tồn tại đã từng được chúng tôi báo cáo trước đây (Hinh 2). 
Di dạng động-tĩnh mach được cấp máu bởi nhiều mạch nuôi khác nhau, bao gồm mạng dưới mang 
Ống nội tủy có nguồn gốc từ vong Willis phia sau, các động mạch xuyên doi thị, các động mạch 
mạch mạc, va cung động mạch hệ vién. Dị dang này nằm trong bé velum interpositum cũng như 

bé củ não, va theo quan niệm truyền thống, không có kết ndi giữa dị dạng và hệ tĩnh mạch sâu. 
Tuy nhiên, lý thuyết này đã bị thách thức trong các báo cáo gần đây. Trong các nghiên cứu này, sự 
dẫn lưu của di dạng vào hệ tĩnh mach sâu đã được xác nhận bằng hình ảnh theo dõi, bao gồm tĩnh 
mach não trong, xoang thing, xoang liém, tĩnh mạch đáy Rosenthal vi xoang dọc dưới. 

Tính nhạy cam di truyền đối với VGAM vẫn chưa được làm rõ, tuy nhiên đã có một số gen tiềm 
năng được báo cáo có liên quan dén tinh trạng nảy. Revencu vả cộng sy xác định đột biến gen 
RASAI ở hai bệnh nhin mắc VGAM. Chida và cộng sự báo cáo một bién thé của gen ACVRLI & 
một trường hợp VGAM. Tsutsumi và cộng sự công bd một bệnh nhân VGAM mang đột bién gen 
ENG mã hóa endoglin; bệnh nhân nảy có tién sử gia dinh mắc chứng giãn mạch xuất huyết di
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Xu va cộng sự báo cáo một trường hop VGAM mang tính gia dinh ¢ một bệnh nhân nữ trưởng 

thanh mắc VGAM, người từng có thai lưu do VGAM. Tuy nhiên, mỗi liên hệ giữa yếu tố di truyền 
và VGAM vẫn cần được nghiên cứu thêm. 

Hình 2. Hình MRI sọ não mặt phăng doc giữa của một bệnh nhian VGAM cho thấy MProsV giãn 

(mũi tên ngắn) được nồi với xoang liém tôn tai (mũi tên dai), dẫn lưu vào xoang doc trên và không 

có xoang thăng trên T] WI (A) va T2WI (B). MProsV: tĩnh mạch trung não trước; VGAM: dị dạng 

phinh tĩnh mạch Galen. 

Phân loại 

Di dang phình tinh mạch Galen (VGAM) 

Phin loại đầu tién của VGAM được Litvak va cộng sự để xuất vào năm 1960. Hiện có hai hệ lhéng 

phân loại được chấp nhận rộng rãi nhất, lần lượt do Lasjaunias va Yasargil mô ta (Bảng 1). Dựa 

trén độ tuổi khi biểu hiện bệnh va kiến trúc mạch máu của các 16 rò, Lasjaunias và cộng sự chia 

VGAM thành hai loại: loại đám rồi mạch mạc va loai thành mach (Hinh 3). Loại đám rdi mạch 

mạc là loại phố bién nhit, chiém 56—76% tong số VGAM và gặp nhiều hơn & nam giới. Loại này 
chủ yếu xuất hiện & trẻ sơ sinh, đặc trưng bởi suy tim sung hu 

đám rồi mạch mạc, nhiều mạch nuôi ong mạch tạo thanh một *tô” rò vao mặt trước của MProsV. 

do lỗ rò có lưu lượng cao. Ở loại 

Các mạch nuôi chủ yếu xuat phát từ các động mạch mạch mạc, bao gom động mạch mạch mạc 

trước va sau, động mạch não trước. cũng như đôi khi là các động mạch quadrigeminal và xuyên 

dbi thi. 

Ở loại thành mach, mét hoặc nhiều lỗ rò động-tĩnh mach (AVF) dẫn lưu vào mép dưới-bên của 
thanh MProsV với lưu lượng thấp hơn. Các mạch nuôi động mạch xuất phát tử động mạch 

quadrigeminal đơn hoặc hai bên va các động mạch mạch mạc sau. Về mặt lâm sảng, loại này 

thường gặp ở trẻ nhỏ và trẻ em, đi kèm với các triệu chứng đầu to, não úng thủy và chậm phát
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iên hơn so với loại đám rồi mạch mạc. 

Table 1 Classification of VGAM 

Lasjaunias' classification | Yasargil's classification 

Mural type Type | 

Choroidal type Type II 

Type il 

Type IV 

(type IVA, type IVB, type IVC) 

Abbreviation: VGAM, vein of Galen aneurysmal malformation. 

Yasargil phân loại VGAM thành bồn loai dựa trên việc di dạng là một 16 rò dgng—tinh mach thuin 
túy (AVE, các loại I—III) hay là một dị dạng dong—tinh mạch (AVM) có hoặc không có lỗ rò đi kèm 

(các loại IVA—C), và nguồn góc chính xác của các mạch nuôi. Loại I là một AVF thuin túy giữa 
động mạch não sau (P4 và các nhánh của nó), động mạch quanh thé trai trước hoặc sau, và tĩnh 
mạch Galen. Loại II là két nổi rò giữa các động mạch xuyên đôi thị (thân nén va đoạn P1) va tĩnh 
mạch Galen. Loại III là sy két hợp của loại I và II, là loại phd bién nhất. Loại IV gồm ba tiểu loại. 
Loại IVA tương tự loại IVB. Ca hai loại IVA và IVB đều l giãn phình tĩnh mach Galen do dòng 
rò từ một AVM liền ké & đỏi thị (TVA) hoặc trung não (IVB). Loại IVC là di dạng lưới đôi-trung 
não hoặc trung—ddi não kèm theo một AVF cisternal lién ké nhưng tách biệt nối với tĩnh mạch 
Galen. Mặc dù phân loại của Yasargil 14 cỏ dién và được công nhận rộng rãi, nhưng vẫn có một số 
hạn ché. Phân loại này không bao gồm các biéu hiện lâm sảng và kết qua tiên lượng. 

AN 4 
Hình 3. (A) Loại thanh mạch của VGAM. Chụp mạch cộng hướng từ (MR angiography) cho tilẩy' 

một AVF dẫn trực tiếp vào thành túi tĩnh mạch. Lưu ý sự dẫn lưu của dị dạng vào xoang thăng bị 
hep: (B) Loại đám roi mạch mạc của VGAM. So với loại thành mạch, chụp mạch cộng hướng từ 

của loại đám rồi mạch mạc cho thẩy một mạng lưới động mạch rộng như một Ỗ tập trung & vủng 

bé quadrigeminal plate (mũi tén đóng), chảy vào dị dạng va xoang liém nguyên thủy (mũi tên mở). 

Gian phình tĩnh mạch Galen
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lưu từ một dị dạng động-tĩnh mạch (AVM) vảo tĩnh mạch Galen thật sy, thay vi vảo tiền thân của 
tĩnh mạch Galen. VGAD thuộc nhóm AVM mảng cứng. Khác với VGAM, đây là dị dạng thật sy 
của tĩnh mạch Galen va có liên hệ với hé tĩnh mạch sâu. Nguồn cip máu động mạch bao gồm động 
mạch canh trong, các nhánh mảng não của động mạch canh trong va ngoài, xoang bình thường, 

dòng dẫn lưu từ tĩnh mạch Galen vào nhu mô não, và AVM trung não hoặc đôi-não. Dựa trên 
nguồn máu bắt thường, VGAD có thé được phân biệt thành: (1) loại đặc, (2) loại giãn tĩnh mach, 
và (3) loại mảng cứng. Theo vị trí lỗ rỏ của VGAD, Iizuka và cộng sự đề xuất một phân loại giải 
phẫu mới, gồm: (1) loại não thit, (2) loại cisternal, và (3) loại nhu mô. 

Gian tĩnh mạch Galen (Vein of Galen Varices) 

Giãn tinh mạch Galen là tinh trạng giãn tinh mach Galen ma không có duong ro déng—tinh mạch. 

Ở trẻ em, có hai loai giãn tĩnh mạch Galen. Loại thứ nhất là giãn tạm thời của tĩnh mạch Galen 
kèm theo suy tim do nguyên nhân khác. Loại nay thường không có triệu chứng va chức năng tim 

được cải thiện khi giãn finh mạch bién mắt. Loại thứ hai xảy ra khi toàn bộ bán cầu não dẫn lưu 
vào hệ tĩnh mạch sâu. Loai này cũng không có triệu chứng, nhưng có thé gây ra rồi loạn thiéu máu 
tĩnh mạch do dẫn lưu tĩnh mạch không diy đủ. 

Biéu hiện lâm sàng 

Các biểu hiện lâm sang thay déi tùy theo độ tuổi khởi phát và kién trúc mạch máu. Các triệu chứng 
chinh bao gồm suy tim sung huyét, não úng thủy va các triệu chứng thần kinh. 

Năm 1964, Gold và cộng sự đề xuất một phân loại lâm sảng dựa trên độ tuổi khởi phát, bao gồm 
nhóm sơ sinh, trẻ nhũ nhi, cũng như trẻ em và người trẻ tuổi. Ở trẻ sơ sinh, biéu hiện lâm sảng chủ 
yếu là suy tim sung huyét nghiêm trọng. Tiên lượng cực kỳ xấu với tỷ lệ tử vong cao, và loại đám 
rối mạch mac là phỏ bién & nhóm nay. Trong giai đoạn nhũ nhi, các biéu hién lâm sảng chủ yéu 
bao gồm não úng thủy, đầu to, co giật, chậm phát triển, và suy tim nhẹ. Các cơ ché gây não úng 

thủy bao gồm tăng áp tĩnh mạch, giảm tái hấp thu dịch não tủy, va chén ép. Loại thành mạch 
thường gặp & nhóm này. Ở trẻ em và người trẻ tuổi, các triệu chứng gồm đau đầu, não úng thủy, 
co giật, rồi loạn thin kinh, va xuất huyết dưới nhện. Ca loại đám rồi mạch mạc và loại thanh mạch 
đều được quan sát & nhóm nay. Ngoài ra, một số biểu hiện lâm sàng hiém gặp đã được báo cáo 
trong tải liệu, bao gồm galactosemia, rồi loạn vận động, sưng cô bén phải theo nhip mạch do động 
mach canh ngodn ngoèo và giãn tinh mạch cỏ hai bén, hep bóng tĩnh mạch cảnh, giãn tĩnh mạch 
da đầu, và sa amiđan. Tuy nhiên, mồi liên hệ giữa các biéu hiện lâm sang này với VGAM vẫn cin 
được xác nhận thêm. 

Ngoài ra, Lasjaunias và cộng sự đã dé xuất hệ thống điểm đánh giá sơ sinh Bicêtre, bao gồm các 
chức năng thần kinh, tim, hô hấp, thận và gan (Bảng 2). Hệ thống này giúp ước lượng tổng thé các 
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nghị đối với điểm từ 8 dén 12. Nút mach có thé tri hoãn dén khi tré được 5 tháng tuổi néu diém từ
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kiém tra Denver và Brunet-Lézine. 

Hình ảnh học 

VGAM là một trong những bệnh thường được chin đoán trước sinh, với tỷ lệ khoáng 40%. Tuy 
nhiên, một phân tích hồi cứu trên 25 bệnh nhân VGAM do Geibprasert va cộng sự thực hiện cho 
thấy không có méi liên quan giữa chan đoán sớm trước sinh và kết quả theo đõi sau nay. Nhưng 
việc chin đoán trước sinh vẫn hỗ trợ trong việc lập kế hoạch điều tri va chudn bị cơ sở vật chất. 

Chin đoán trước sinh thường được thực hiện trong tam cá nguyệt thứ ba của thai kỳ bằng siêu âm, 
dựa trên việc quan sát một cdu trúc hình tròn hoặc bầu dục giam âm hoặc mất âm với vién đều, 
nim & đường giữa của phén sau thit não ba. Dị dạng cần giãn đủ lớn mới có thé phát hiện được 
bằng siêu âm & tam cá nguyệt thứ nhất hoặc thứ hai, va việc xác nhận chin đoán trước sinh thường 
được thực hiện bing siêu am Doppler màu và cộng hướng từ (MRI). 

Có một phân loại VGAM trước sinh, bao gồm VGAM đơn độc, khi VGAM là biểu hiện duy nhất, 
và VGAM kết hợp, khi VGAM đi kém với các bắt thường tim và thần kinh. Tuy nhién, phân loại 
này có thể bị xem xét lại trong các nghién cứu tương lai. Việc đình chi thai ky nên được thực hiện 

khi xuất hiện phù thai và suy tim nghiêm trọng & thai nhi. 

Table 2 Bicétre neonatal evaluation score?? 

Points | Cardiac function Cerebral function Respiratory function | Hepatic function Renal function 

5 Normal Normal Normal - - 

4 Overload, no medi- | Subclinical, isolated Tachypnea, finishes - - 
cal treatment EEG abnormalities bottle 

3 fallure, stable with | Nonconvulsive Inter- Tachypnea, 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 FIO; < 25% function 

1 Ventilation Seizures Assisted ventilation, | Moderate or transi- | Unstable diuresis 
necessary normal saturation ent hepatic with treatment 

FIO; > 25% insufficiency 

0 Resistant to medi- Permanent newrologk | Assisted ventilation, | Abnormal coagula- | Anurla 
cai therapy cal signs desaturation tion, elevated 

enzymes 

Abbreviations: EÉG, electroencephalogram; FIO,. fractional inspired axygen. 
Maximal score = 5 (cardiac) + 5 (cerebral) + Hrwawp + 3 (hepatic) + 3 (renal) = 21 
Spurce: Reproduced with permission from Lasjaunias et al.



Hình 4. Chup CT truc não của một bệnh nhân VGAM cho Mắy một khoi hình cau dr;ng nhất, ranh 

giới rõ, kèm theo giãn thát ba và that bên và não úng thiy do chén ép, cũng như giam tỷ trọng 

chất trắng quanh that (mũi tên). 

Huyết khối tự phát trong VGAM là hiém và cơ ché vẫn chưa được hiéu diy đủ. Có nhiều yếu tố 
được mô tả, bao Ể›m thay đổi ủyế\ động (dong chảy chậm, tăng áp lực hoặc nhiễu loạn), co mạch, 

tăng sinh mạch, và các thay déi xơ vữa thoái trién trong mạch máu. Dẫn lưu thit và việc sử dụng 

thuốc can quang trong chụp mach cũng được cho là có liên quan đến huyét khối trong VGAM. 

Các phương pháp hình ảnh có thé mô tả rõ các đặc điểm của huyết khối. Trên CT, có thé thấy tin 
hiệu không đồng nhất, đôi khi kèm theo vôi hóa. CT cản quang cho thiy huyết khéi trung tâm và 
dòng máu tuần hoan quanh thanh túi, được goi là “target sign”. MRI của VGAM có huyết khối 

cho thấy methemoglobin ngoại bào & phần trung tâm và hemosiderin & phần ngoại vi của ton 

thương. 

Quản lý điều trị 

Mục tiêu điều trị thay đỏi tùy theo độ tuổi khởi phát. Ở trẻ sơ sinh, mục tiêu chủ yếu là diéu chinh 
suy tim, trong khi & trẻ lớn hon, mục tiêu là cải thiện các triệu chứng thin kinh. Người ta khuyến 
nghị rằng kết qua điều trị nên nhằm đảo ngược các anh hưởng sinh 1y bệnh lý do dị dạng dong— 
tĩnh mạch gây ra, thay vì đạt được hình thái bình thường hoan toàn. Việc quản 1y VGAM bao gồm 

két hợp các phương pháp Mìẵu thuật, điều trị nội mạch, xạ phfiu và diéu trị bảo ton. Nút mạch nội 

mach là phương pháp điều trị ưu tiên, trong khi các phương pháp khác được xem là diéu tri bỏ trợ 

khi việc nút mach bị hạn ché.





httpsgfigufigfw&@n,’w vào xeang thing, thuộc loại thành mach của VGAM. (C) Hình bên 

cho thấy hep xoang thẳng (miii tén) dẫn lưu trực tiếp vào xoang doc trên. 

Phẫu thuật và Xạ phẫu 

Mic dủ phương pháp phẫu thuật được sử dụng rộng rãi, việc cắt bỏ hoàn toản và kẹp mạch máu 
vẫn 14 thach thức với tỷ lệ biển chứng vả tử vong cao. Các vin đề liên quan dén phẫu thuật bao 
gồm vị trí sầu, lỗ rd lưu lượng cao, kiến trúc mach phức tạp vả kha năng chịu đựng kém & trẻ sơ 
sinh. Do đó, phẫu thuật thường được coi là phương pháp bd trợ khi nút mạch thit bại. Ngoài ra, 
dẫn lưu ndo thit có thé làm tang áp lực finh mạch não vả thiéu máu ndo do thay déi dẫn lưu tĩnh 
mạch. Do do, dẫn lưu não thit nén được thực hiện sau khi nút mạch. Tương tự, phương phap xạ 

phẫu Gamma Knife cũng 14 một lựa chọn bỏ trợ vi nó không lảm giảm kich thước tôn thương ngay 

lập tức. 

Điều tri nội mạch 

Trường hợp đầu tiên được điều trị bing nút mạch được Davis báo cáo vào năm 1950. Với sự phát 

triển của điều trị nội mạch, ty lệ tir vong đã giảm tir 60-82% xuống con 11%. Mục tiêu của điều 
trị nội mạch 14 giảm dong ré nội sọ hoặc thậm chi bịt tắc tắt ca các lỗ rò (Hinh 7). Thực té, việc bịt 
tắc hodn toan không cần thiết, vi giam khoảng mét phần ba đến một nửa dòng rò là đủ để cai thiện 
các triệu chứng lầm sảng. Gén đây, một phân tích gộp cho thầy các bién chứng chính của điều trị 
nội mạch bao gém thủng mạch não, chảy mau, thiéu máu não, não ủng thủy va thiéu máu chi dưới. 
Việc phong ngừa biến chimg phụ thuộc vào kỹ thuật nút mạch siêu chọn lọc đúng cách, lựa chọn 

vật liệu nũt mạch va kỹ thuật chinh xác, cũng như bảo tổn dẫn lưu tinh mach ndo sầu bình thườởng. 

Ngoài ra, sự ton tại của dẫn lưu bình thường giữa hệ tĩnh mạch sầu va VGAM cần được xem xét 

trước khi nút mạch dé tránh các tác động bất lợi lên mạch máu não bình thường sau khi điều trị 
nội mạch. Mặc dù khó quan sắt qua chụp mạch hoặc hình ảnh không xâm lần, có thé do các yéu tổ 

kỹ thuật va huyết động, dẫn lưu binh thường vẫn 14 yéu té quan trọng trong ké hoạch điều trị. 

Có hai phương pháp nút mạch, bao gồm đường động mạch và đường tĩnh mạch, trong đó đường 

động mạch được ưu tiên. Đường động mạch rồn có thể được sử dụng dé nút mach trong giai đoạn 

sơ sinh sớm, vả động mạch đùi 1 lựa chọn thay thé khi động mạch rồn không kha dụng. Déi với 

đường tĩnh mạch, vẫn con tranh cãi vé kết qua của nút mạch đường tĩnh mạch. Trong các tải liệu 

trước diy, phương pháp néy được coi 1 không khả thi do ting bién chứng. Tuy nhiên, trong nghiên 

cứu gần đây, Orlov và cộng sự cho rằng đây là một phương pháp ciru vin an toan và hiệu quả cho 

VGAM kh úểp cin đường động mạch bị hạn chế. Ngoài ra, Meila vả cộng sự mô tả một phương 

pháp kết hợp đường tĩnh mạch va động mạch, gọi lả k¥ thuật “kissing microcatheter”. Phương 

pháp này được xem 14 an toán, với tỷ lệ bién chứng thip và cải thiện két quả tổng thể, đặc biệt & 
trẻ sơ sinh có suy tim sung huyẺL Các vật liệu nút mạch bao gfim cuộn coil, microballoon, N- 

butyl-cyanoacrylate (NBCA), dung dịch Onyx, vả copolymer ethylene vinyl aleohol. Ở loại dim 

rỗi mạch mạc của VGAM, Onyx được khuyén nghị nhờ ưu điểm bit tắc chắc chin vả ổn định hơn. 
l loại thành mach, NBCA la vật liệu nút mach được ưa chudng do đặc tính két tủa nhanh va bám 

dinh vảo mạch. Ngodi ra, Joo và cộng sự lần đầu tién bảo cáo một bệnh nhin VGAM loại thanh



h được điều trị thanh công bing hệ thống Micro Vascular Plug, đây có thé là một lựa chọn tiém 
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Phương phap nút mạch theo giai đoạn được khuyén nghị dé giam thiéu các bién chứng. Khoảng 
thời gian giữa các giai doan thưởng là 3-6 tháng. Có một hệ thống phân loại điểm mới dé quyết 
định điều trị được Mortazavi va cộng sự dé xuất, két hợp các mạch nuỗi động mạch với các triệu 

chứng lâm sảng va độ tuổi (Bang 3). Nút mach không khẩn cấp, vả một lin nút mạch được khuyén 
nghị cho bệnh nhân có diém 0—I. Mút mạch khản cấp và nhiều giai đoạn điều trị được đề xuất khi 
điểm 14 2. Nút mạch theo nhiều giai đoạn hoặc điều trị giảm nhẹ được khuyén nghị cho bệnh nhân 
có điểm 3. 

Table 3 New classification system proposed by Mortazavi et al Š 

Score 

Parameter o 1 

Arterial feeders Any feeders other than P1-2, Any of the following feeders: P1-2, 
thalamoperforators, chorobdal, basilar thalamoperforators, choroidal, basilar 

Clinical symptoms N heart failure Heart fallure 

Age > § months < 5 months 

Source: Reproduced with permission from Mortazavi et si 

Alvarez và cộng sự (Bang 2) cho biét: một diém trén 12 cho thầy các triệu chimg lim sang dn định 
và tốt hơn nên kéo dai diéu trị dén khi tré được 5—6 tháng tudi. Nút mạch nội mạch được khuyén 
nghị khi điểm năm trong khoảng 8—12. Không có chỉ định nút mạch khi điểm dưới 8. 

VGAD là sự gidn bệnh lý của tĩnh mạch Galen do hep hoặc tắc dong chảy ra. Mức độ giãn thay 

doi tùy theo mức độ hẹp. Do đó, điều trị VGAD lưu lượng cao chủ yéu 14 nút mạch hoặc xạ trị 
định vi. Với VGAD mức độ ffl.ẳp, nút mach nội mạch la phương pháp điều trị chính. VGAD có 

tién lượng tốt hơn so với VGAM, vi VGAM có tỷ lệ bệnh tật vả tir vong cao do suy tim lưu lượng 

cao khó diéu trị va tôn thương thin kinh. Đỗi với giãn tĩnh mạch Galen, nguy cơ xuất huyét thip 

hơn va két quả tốt hơn. Hậu quả bét lợi có thé xay ra do phẫu thuật hoặc can thiệp không phù hợp. 
Điều trị bảo tén được khuyến nghị cho bệnh nhân có triệu chứng ổn định, và theo dõi sat bằng các 
phương pháp hình ảnh học 14 rất cần thiết. 

Tiên lượng 

Nếu không được điều trị, hơn 90% bệnh nhin VGAM tử vong trong giai đoạn sơ sinh và nhũ nhi. 
Một phân tích gộp vé kết qua và bién chứng của nút mạch nội mạch trong VGAM cho thiy tỷ lệ 

két quả tốt đã tăng từ 49% lên 70% từ những năm 1980 đến những năm 2000. Tuy nhiên, tỷ lệ 
bệnh tật va tử vong vẫn rất cao. Có một số yếu tổ liên quan đến kết qua lâm sảng, bao gồm kỹ 

thuật nút mạch, biểu hiện lãm sang (suy đa cơ quan và triệu chứng thin kinh) và các phát hiện hinh 

ảnh (tiéu não lan toa, I:"iy máu động mạch, või hóa nhu mõ, vả các 18 rõ đa mach lưu lượng cao). 

Ngoài ra, loại đám réi mạch mạc của VGAM có tiên lượng xấu hơn so với loại thanh mạch. 
Agarwal va cộng sự phân tich héi cứu 36 bệnh nhân VGAM và kết luận rằng hep tĩnh mạch canh
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có liên quan đáng ké dén tiên lượng xấu. Một Ổng quan hệ 'H1.4Ểfl11g do Yan va công sự thực hiện cho 

thấy két qua tốt & hệnh nhân có huyết khôi tự phát sém, trong khi tién lượng xấu & các giai đoạn 
muộn của VGAM với huyét khéi tự phát. 

Di chimg chính của VGAM là suy giảm thin kinh vĩnh viễn kém then khuyết tật trí tuệ và động 
kinh. Đảnh giá kết qua điều trị ở bệnh nhin VGAM có thể được thực hiện bằng hệ thing điểm 
nhập vién va điểm kết quả của Bicétre do Lasjaunias và cộng sự để xuất (Bang 4). Hệ thing điểm 
nảày giúp ước lượng hiệu quả điều trị lãm sảng, góp phần điều chinh phương pháp điều trị, và ning 
cao mức độ quản Iy VGAM. 

Tién lượng của VGAM & người lớn tốt hơn so với trẻ em, vả loại thánh mạch liên quan đến kết 

quả tốt hơn so với loại đám rồi mạch mạc. 

Table 4 Bicetre admission and outcome score 22 

Score Condithon 

5 Ngưmai (N} 

4 Minimal non-neurobogical sựmptnms. not 
treated (MA5], andor asymptomatic 

enlargement of the cardiac silhouette 

Transient neurctogical symploms, not treated 
(TS}, andfor asymptomatic cardiac overkoad 

under treatment 

Permanent minor neurslogical symploms, 
mental retardation of up to 20%, nonperma- 
nent neurclogical symptoms under treatiment 

(MNS), normal school with support, andlar 
cardiac fallure stabilized with treatment 

Severe neurological symptoms, mental 
retardation of more than 20% (SMS], 
specialized school andfor cardiac fallure 
unstable despite treatment 

ũ Death({D} 

Mote: Does not apply to neonates. 

Source: Reproduced with permission from Lasiausnias et al. ™ 


