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I.I. GIGIỚỚI THII THIỆỆUU

 BTBS : chỉ có một tâm thất hoặc một thất
trội và một thất nhỏ

 Điều trị: đạt được oxy bão hòa cao trong
máu tuần hoàn

 Vai trò siêu âm tim: độ chính xác phát
hiện bệnh - giá trị tiên đoán âm tính cao





II.II. Đ ĐỊỊNH NGNH NGHĨHĨAA

 BTBS phức tạp, do bất thường phân chia
và tạo vách.
 Tim một buồng thất chức năng - cấp máu

cho cả tuần hoàn phổi và tuần hoàn hệ
thống
 Hầu hết có hai thất ;1 thất rất nhỏ .
 “Univentricular heart”, “single ventricle”,

“common ventricle”



GIGIẢẢI PHI PHẪẪU HU HỌỌCC





GIGIẢẢI PHI PHẪẪU HU HỌỌCC

Double Inlet



III. TIII. TẦẦN SUN SUẤẤTT –– B BỆỆNH NGUYÊNNH NGUYÊN

 UHV: 1% - 2% / BTBS
 Yếu tố gia đình bất thường gien

($ holt-oram, noonan, trisomy 21)
 Yếu tố đa gien
 Nguy cơ bệnh ở con cháu hoặc giữa anh

chị em ruột: 2% - 5%



IV. HIV. HÌÌNH THNH THÁÁI HI HỌỌCC –– PHÂN PHÂN LOẠLOẠII



1.1. DiDiễễnn titiếếnn phôiphôi thaithai::

Hai thuyết:

 Bất thường nối kết hành thất và vách liên
thất

 Do khiếm khuyết khi tạo vách liên thất sau



2.2. GiảGiảii phphẫẫuu họhọcc
 Khảo sát theo hệ thống
 4 tầng: tĩnh mạch – nhĩ – thất – đại động

mạch
 Nối kết các tầng:
 tĩnh mạch – nhĩ
 Nhĩ – thất
 Thất – đại động mạch

 “Markers” định dạng
 Sang thương kết hợp khác



 Vị trí của tim: Levocardie, dextrocardie,
mesocardie, ectopia cordis

 Situs nhĩ: Solitus, Inversus, ambigus (left /
right isomerism)
 Kiểu nối liền nhĩ thất: double, common ,

absent (right/left AV  Tricuspide or Mitral
atresia)

 Định dạng thất; tương quan vị trí giữa buồng
thất chính và thất phụ

 Kiểu nối tâm thất – đại ĐM: concordant,
discordant, double/ single outlet



Classification of UHV are
classified on the basis of their
atrial arrangement (IVC
insertion and appendages
morphology), type of AV
connection (absent right,
double-inlet or absent left),
ventricular morphology
(dominant LV, dominant RV
or indeterminate single
ventricular) and ventriculo-
arterial connections (normally
related vessels or transposed
great arteries)



Tổn thương phối hợp: chủ yếu ở van nhĩ thất và
tắc nghẽn ĐĐM.

Van nhĩ thất 2 mảnh hay teo nhỏ
Van cỡi ngựa hay có kẽ van
Hở van Nhĩ thất
Bất thường trở về TM hệ thống hay TM phổi/

Isomerism
Hẹp van ĐMP- phễu
Hẹp / không có lỗ van ĐMC- CoA- IAA
Bất thường đường dẫn truyền / UHV dạng thất trái



3.3. TTổổnn thươngthương đđặặcc bibiệệtt
 Không lỗ van ba lá : tương quan thất – ĐĐM ,

kích thước VSD và mức hẹp ĐMP bệnh
cảnh lâm sàng.
 Type I (70%) : TA + VSD/ tương hợp thất -   ĐĐM
 Type II (30%): TA+ VSD/ bất tương hợp thất -

ĐĐM
 Type III: Phức Hợp TA + những bất thường khác

(CAVin, RVPA…)

 Double - inlet left ventricle (DILV)
 Double – inlet (DIRV) and common - inlet right

ventricle.
 Criss – cross heart and superio – inferio

ventricle





V.V. MỤMỤC TIÊU SIÊU ÂM (1)C TIÊU SIÊU ÂM (1)

 Thực hiện cho thai có nguy cơ cao : tiền
căn gia đình, độ mờ da gáy cao, bệnh ở
mẹ, thuốc gây quái thai.

 Thai nguy cơ thấp: khi SÂ nghi ngờ có
bệnh lý tim mạch



V.V. MỤMỤC TIÊU SIÊU ÂM (2)C TIÊU SIÊU ÂM (2)
1. Vị thế tạng
2. Tĩnh mạch hệ thống và tĩnh mạch phổi
3. Vách liên nhĩ / case nghi ngờ có thiểu

sản hoặc không có lỗ van hai lá, ba
lá,ĐMC, ĐMP hoặc có hoán vị đại ĐM

4. Van nhĩ thất, van bán nguyệt:
 không có hay thiểu sản / nhiều mặt cắt
 đường kính, kích thước van – so sánh chỉ

số bình thường (z – score)
 chức năng của van: hẹp, hở / doppler màu

và xung



V.V. MỤMỤC TIÊU SIÊU ÂM (3)C TIÊU SIÊU ÂM (3)

5. Cung ĐMC/ mặt cắt dọc: ĐMC lên,
ngang, xuống – ống ĐM – ĐMP

6. Mặt cắt ngang trên trung thất (3 mạch
máu): ĐMP – ĐM chủ lên – TMC  ∆
bất thường đường thóat thất và tương
quan ĐĐM.

7. Tổn thương phối hợp : CIA, CIV, CAV.
8. Tổn thương ngòai tim: polysplenia,

asplenia, polysyndactyly
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VI. SINH BVI. SINH BỆỆNH HNH HỌỌCC –– ĐI ĐIỀỀU TU TRỊRỊ



1.1. SINH BSINH BỆỆNH HNH HỌỌCC
 Máu trộn từ TMP và TM hệ thống
 Máu lên ĐMC và ĐMP được xác đỊnh /

hẹp- giảm sản 1 trong 2 ĐM và kháng lực
giường mm

 Lượng máu lên chủ hoặc phổi xác đỊnh
thể lâm sàng/ trẻ sơ sinh có UHV:
 Không hep phổi suy tim
 Hẹp/ không lỗ van ĐMP tím (mức độ )
 Nghẽn tắc ĐM hệ thống triệu chứng giảm

cung lượng tim





2.2. ĐIĐIỀỀU TRU TRỊỊ (1)(1)
Tùy vào sinh bệnh học.
 Prostaglandine : duy trì ÔĐM trong thời gian chờ

phẫu thuật nối thông chủ phổi hay chờ sửa chữa
tắc nghẽn ĐMC.

 Phẫu thuật sữa chữa tạm thời : 0 – 6 tháng
 Xiết bớt ĐMP khi máu lên phổi quá nhiều
 Nối thông chủ phổi khi hẹp phổi nặng
 Cắt nối eo ĐMC khi nghẽn đường ra ĐMC
 Nong cắt vách liên nhĩ khi nghẽn máu về thất



2.2. ĐIĐIỀỀU TRU TRỊỊ (2)(2)
 Phẫu thuật hoàn toàn : phân chia tuần hoàn hệ

thống và tuần hoàn phổi.
 Tạo vách thất : tử vong # 30%, tạo bloc dẫn truyền

ít thực hiện
 Fontan: tử vong 5%, sống 15 năm từ 60-70%
 tâm thất độc nhất bơm máu vào tuần hoàn hệ thống.
 Máu từ TM hệ thống trở về ĐMP không qua thất.

2 thì: - Phẫu thuật Glen: 4-8 tháng
- Phẫu thuật Fontan : 1-5 tuổi

 Ghép tim: tử vong 10-15%.
Khi quá chỉ định Fontan.



VII. TIVII. TIÊN LÊN LƯỢƯỢNGNG -- TƯ V TƯ VẤẤNN



TIÊN LTIÊN LƯỢƯỢNGNG
 Không can thiệp:
 > ½ tử vong trong 1 tháng sau sanh
 Số bn sống còn lại do có hẹp phổi ở mức

trung bình
 UHV có thất dạng L-loop BAV III đặt

máy tạo nhịp
 Hở van nhĩ thất nặng rối loạn chức

năng thất

 Heterotaxy- thể phức tạp :  xấu, >50%
không sống quá 6 tháng tuổi.



TƯ VTƯ VẤẤNN
 Trước 20 tuần: xem xét bỏ thai ( kèm bất

thường nst)

 Tất cả case UHV ( antomy/ function) cần được
giới thiệu đến BS chuyên khoa tim mạch nhi
có kinh nghiệm SÂ  tiên lượng và chăm sóc
khi chuyển dạ.

 Có nhiều mục tiêu điều trị cho thai bị UHV
nên sanh trong BV có điều kiện hồi sức sơ
sinh và can thiệp sớm nếu cần thiết.

 Để có kết quả tối ưu cần nhiều chuyên
nghành tư vấn ( chuyên khoa TM nhi, phẫu
thuật tim nhi, sản, sơ sinh, …).
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	TÂM THẤT ĐỘC NHẤT   FUNCTIONALLY UNIVENTRICULAR HEART (UHV)
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