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BBẤẤT THƯT THƯỜỜNG CUNG ĐNG CUNG ĐỘỘNG MNG MẠẠCH CHCH CHỦỦ

• Nhóm 1: những sang thương do tắc nghẽn như
hẹp eo ĐMC, thiểu sản dạng ống, đứt đoạn
cung ĐMC.

• Nhóm 2: bất thường vị trí và hoặc bất thường
các nhánh của ĐMC như cung ĐMC bên phải,
cung ĐMC đôi, vòng mạch máu (vascular ring).
Những bất thường này liên quan: (1) chèn ép cơ
học khí quản hay thực quản do vòng mạch máu,
(2) những bất thường bẩm sinh khác trong tim,
và (3) bất thường nhiễm sắc thể đi kèm.





HHẸẸP EO ĐP EO ĐỘỘNG MNG MẠẠCH CHCH CHỦỦ
CoartationCoartation (( CoACoA))

1. Định nghĩa:

• Hẹp tại vùng eo ĐMC.

• Thiểu sản cung ĐMC kết hợp với những tổn
thương khác tại tim





2. Tần suất:

– Tỉ lệ 36/100000 trẻ sống.
– Đứng hàng thứ 7 / bệnh tim bẩm sinh.
– Chiếm 6,1% BTBS trong thai kỳ.
– Tỉ lệ nam/nữ = 1,3- 1,7.
– Có khỏang 64% bn CoA biểu hiện bệnh tim

ngay sau sanh; 36% còn lại có triệu chứng
khi lớn lên.



3. Bệnh nguyên:

 Thuyết huyết động học (RUDOLPH): do giảm
dòng máu lên ĐMC .

 Thuyết cơ học ( SKODA): do di chuyển lạc vị
mô ống ĐM

 Yếu tố gene: -$ TURNER có 12% bn CoA.
-Tương quan giữa đứt đọan

Nst 22q11 với CoA hoặc IAA



4. Phôi thai học





HHììnhnh ththááii hhọọcc vvàà phânphân llọọaiai

 CoA :là hẹp tại eo, nơi tiếp nối đọan gần
của ĐMC xuống với Ống động mạch.

 Có 3 dạng:
 Trong bào thai
 Trẻ sơ sinh hay trẻ nhỏ.
 Trẻ lớn và ở người trưởng thành



 Gỉai phẫu học:

- Hẹp lòng mạch do dày lớp nội mạc và trung
mạc; giảm sản và khúc khuỷu.

- Gờ nội trung mạc thường ở thành bên và sau
của đọan eo.

- Đọan hẹp từ 2-3cm 7-20cm.

- Dãn sau hẹp / ở trẻ lớn và trưởng thành.



 Tổn thương phối hợp: > 50% CoA có tổn thương đi
kèm:

- Van ĐMC 2 mảnh.
- Hẹp dưới van và tại van ĐMC.
- Bất thường van 2 lá (25-50%)
- CIV,TGV, VDDI, CIA, VU, CAV.
- AT với TGV.
- Tổn thương tắc nghẽn tim trái.
- $Shone, $ Turner.
- Túi phình ĐM não, thoát vị cơ hoành, dây rốn

ngắn, thiểu sản thận, dò khí quản- thực quản.



 Giả CoA:
Eo ĐMC biến dạng, khúc khuỷu nhưng

lòng mạch không hẹp.



MMỤỤC TIÊU SIÊU ÂMC TIÊU SIÊU ÂM

1. Situs và giải phẫu tim.

2. Khảo sát giải phẫu cung ĐMC, eo, ĐMC xuống
đọan gần.

3. Khảo sát dòng chảy qua ĐMC ngang và tại eo.

4. Khảo sát dòng chảy qua ống ĐM.



5. Thất trái: hình dạng, kích thước, chức
năng, dòng vào và thóat (trên và tại van
2 lá, đường thóat thất trái, tại van ĐMC.)

5. Luồng thông ở tầng nhĩ.

5. Tổn thương phối hợp.



TiêuTiêu chuchuẩẩnn siêusiêu âmâm

1. Trên 2D:

 Mặt cắt 4 buồng :  2 buồng thất không cân
đối , VD> VG. (50- 60%).

 Mặt cắt qua ĐMC và ĐMP: 2 ĐM có kích
thước khác biệt nhiều (75% cas)

 Mặt cắt 3 mạch máu: Trật tự kích thước
thay đổi.



 Mặt cắt dọc:
-Hẹp tại eo và cung ĐMC ngang (dấu

hiệu ∆ CoA nhạy nhất).
-So sánh cung ĐMC với kích thước

bình thường .
-So sánh cung OĐM với cung ĐMC

đọan xa ( tương đương/ thai bt).
- Gờ tại cung ĐMC.



2. Doppler màu:

 Dòng máu turbulent
 Vận tốc dòng máu cao tại nơi hẹp hay gần nơi hẹp.
 So sánh OĐM rất lớn so với ĐMC đọan xa.
 Dòng máu 2 chiều tại PFO.
 Dòng máu chảy ngược lên cung ĐMC .
 CIV : shunt trái phải.
 Dòng hở van 3 lá.



3. Tổn thương phối hợp:

 Bất thường van 2 lá.
 Thông liên thất.
 Nghẽn đường ra thất trái…

















BBảảngng ttỉỉ llệệ siêusiêu âmâm chchẩẩnn đđóóanan CoACoA

0.47 ± 0.070.78 ± 0.13ĐM cảnh trái/ ĐMC
ngang

1.18 ± 0.061.61 ± 0.35ĐMP/ ĐMC

1.19 ± 0.081.69 ± 0.16Thất phải/ thất trái

Bình thườngHẹp eo ĐMCTỷ lệ

Hornberger et.al. 1994
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MMộộtt ssốố lưulưu ýý khikhi chchẩẩnn đđóóanan CoACoA
1. Hình ảnh chẩn đoán chắc chắn: cung

ĐMC thiểu sản- khúc khuỷu.

2. Mặt cắt dọc cung ĐMC: dễ sai vì hình
ảnh có thể bình thường trong khi thực sự
có CoA hay ngược lại.

3. Vận tốc dòng máu qua cung ĐMC tăng
không đặc hiệu cho CoA.



4. CoA diễn tiến theo thai kỳ nên khó thấy ở lần
khám thai đầu tiên (quý 2) nên làm SA
nhiều lần nếu nghi ngờ.

5. CoA có kích thước ĐMC tốt lúc thai còn bé có
thể hẹp ở một hay nhiều nơi trên quai ĐMC lúc
sinh ra.

6. Chẩn đóan CoA luôn là một thách thức: chỉ 1/3
trên tổng số nghi có CoA/ SA là được chẩn
đoán sau sanh.





CHCHẨẨN ĐN ĐÓÓAN PHÂN BIAN PHÂN BIỆỆTT

1. Thất trái nhỏ:

 Thất trái nhỏ tương đối.
 Thất phải lớn tương đối ( không lỗ van ĐMP, hẹp

hở van ĐMP).
 Đứt đọan cung ĐMC.
 Nối liền bất thường trở về TMP.

2. IURG ( Intrauterine growth restriction) nặng
:thất có thể bất cân xứng



ĐIĐIỀỀU TRU TRỊỊ
1. Nội: khi có triệu chứng

– Suy tim: lợi tiểu, vận mạch.
– Prostaglandine: 0,05- 0,15mcg/kg/p giữ OĐM mở.

2. Can thiệp:
 Cấp cứu khi OĐM đóng và bn thiểu niệu, toan

chuyển hóa.
 Phẫu thuật sớm cho trẻ có triệu chứng.
 Không triệu chứng: phẫu thuật lúc 2-5t.
 Trẻ lớn: nong bằng bóng.
 Trẻ vị thành niên và trưởng thành:đặt stent.



TƯ VTƯ VẤẤN VN VÀÀ QUQUẢẢN LÝ THAIN LÝ THAI

Tùy độ chính xác, độ nặng tổn thương và tuổi thai.

1. Có hẹp van 2 lá ? Độ nặng? Hướng đến phẫu thuật
tuần hòan 1 thất.

2. Hở van 2 lá nặng suy tim.

3. Thiểu sản cung ĐMC :  Phẫu thuật;  tỉ lệ sống còn
37.5% (trong n/c 24 sản phụ).

4. Nguy cơ sanh non, biến cố thần kinh.



9. Can thiệp trong thai: Nong ĐMC bằng bóng; khó lựa
chọn thời điểm; thực hiện trong cas có tiên lượng xấu (
có dòng chảy ngược trong cung ĐMC hoặc không có
TLN).

10. TT bình thường và CoA có triệu chứng sau sanh
can thiệp nới rộng cung ĐMC. Tỉ lệ tử vong tăng khi có
TLT hay hẹp van 2 lá kết hợp.

11. Phẫu thuật  cắt nối tận-tận: tỉ lệ tử vong thấp.

12. Sản phụ nên sanh gần trung tâm tim mạch.

Fetal Cardiology- Simcha Yagel, Norman H Silverman, Ulrich Gembruch



DIDIỄỄN TIN TIẾẾN VN VÀÀ DDỰỰ HHẬẬUU

• Tỉ lệ tử vong cao nếu kết hợp bệnh lý ở TT. Nếu không
can thiệp, 50% tử vong trong tháng đầu; >80% chết
trong vòng 3 tháng.

• Thích ứng tốt, trưởng thành: 25% tử vong lứa 20t;
50% < 35t; 75% < 45t; 90% < 60t.

• Tử suất cao trong phẫu thuật Fontan ( sữa chữa 1
thất).

• Chết tự nhiên trong tử cung( CoA có hội chứng Turner
hoặc có phù thai tiến triển).



• Tỉ lệ tử vong cao/ phẫu thuật Norwood.

• Dự hậu lâu dài cho trẻ được phẫu thật 1
thất cần cảnh báo.

• Tử vong do suy tim, VNTMNT, phình
hoặc bóc tách ĐMC, xuất huyết não.

Fetal Cardiology- Simcha Yagel, Norman H Silverman, Ulrich Gembruch



ĐĐỨỨT ĐOT ĐOẠẠN CUNG ĐN CUNG ĐỘỘNG MNG MẠẠCH CHCH CHỦỦ
Interrupted Aortic Arch ( IAA)Interrupted Aortic Arch ( IAA)



• Định nghĩa: Là sự mất liên tục giữa hai đoạn của
cung ĐMC.

• Tần suất:
Hiếm gặp ở cả thai nhi và sau sanh.

- 19/1.000.000 trẻ sống
- chiếm 1,3% BTBS
- 0,8%/1604 BTBS phát hiện ở bào thai.



• Bệnh nguyên: chưa rõ hòan toàn.

– Giảm dòng máu lên cung ĐMC.

– Đột biến gene: Đứt đọan NST 22q11; Hội
chứng DiGeorge; Hội chứng Shprintzen; Hội
chứng mặt bất thường trong bệnh nón thân.



Phân loại theo Celoria và Patton:

Type A: Vị trí đứt đọan ở sau nơi xuất phát ĐM
dưới đòn trái (13%).

Type B: Đứt đọan giữa ĐM cảnh chung trái và
ĐM dưới đòn trái (84%). Hầu hết có TLT.
Thường liên quan đến bất thường nst 22q11.

Type C: Đứt đọan giữa ĐM thân cánh tay đầu
và ĐM cảnh chung trái (3%).



Type A Type B Type C



MMỤỤC TIÊU SIÊU ÂMC TIÊU SIÊU ÂM

1. Khảo sát giải phẫu và đánh giá huyết
động.

2. Cung cấp thông tin đầy đủ kế họach
điều trị.



3. Mô tả chi tiết :
 Cung ĐMC, nơi đứt đoạn.
 Vị trí xuất phát ĐM thân tay đầu.
 Khỏang cách giữa hai điểm ĐMC bị đứt

đoạn.
 Tình trạng của OĐM.
 TLT.
 Đường ra của thất trái, van ĐMC.
 Những tổn thương phối hợp.



HÌNHHÌNH ẢẢNH SIÊU ÂMNH SIÊU ÂM

(Tương tự hẹp eo ĐMC)
1. Mặt cắt 4B:

- Hai thất có thể
bất cân xứng hoặc
không.

- TLT lớn, dấu
hiệu chẩn đoán
IAA, luôn có trong
type B



2. Mặt cắt phẳng dọc:

 Thấy TLT, doppler màu có 2 chiều.
 Kích thước ĐMC lên nhỏ và ĐMP lớn.
 Cung ĐMC < OĐM.
 Phân biệt cung ĐMC và cung OĐM: cung

ĐMC nhỏ, đứt đoạn, hướng thẳng và chia
nhánh.

 Vị trí đứt đọan : Nơi tận cùng của ĐMC ở
phần gần phần xa của ĐMC còn lại.







IAA TYPE AIAA TYPE A ––thaithai 2222 tutuầầnn

Videoclip_21-14.flv



ĐIĐIỀỀU TRU TRỊỊ

1. Điều trị nội:
Prostaglandine E 1: duy trì OĐM.

2. Phẫu thuật:
-Nối tận- tận giữa 2 đoạn ( dùng mô tự
nhiên hoặc mảnh ghép.
-Đóng TLT .



DIDIỄỄN TIN TIẾẾN VN VÀÀ DDỰỰ HHẬẬUU
• Có tiên lượng xấu nếu không can thiệp:

– Tử vong ngày 4-10.
– 90% tử vong trong năm đầu.

• Phẫu thuật sau 10 năm :
– Tỉ lệ sống còn tăng 47- 81% / cas không phức tạp

(CIV, cửa sổ phế chủ)
– 54% / cas phức tạp ( VDDI, TAC).

• Nguy cơ nghẽn đường ra thất trái sau mổ cao ở
type B: 26%- 57%.
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