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GiGiớớii thithiệệuu & & ChChẩẩnn đođoáánn sausau sinhsinh..
Theo Theo dõidõi & & ĐiĐiềềuu trtrịị sausau sinhsinh..
CCáácc ddạạngng trongtrong bbààoo thaithai..
ChChẩẩnn đođoáánn trongtrong bbààoo thaithai..
ChChẩẩnn đođoáánn bbằằngng siêusiêu âmâm timtim thaithai..
CCáácc đđặặcc điđiểểmm hhììnhnh ththááii hhọọcc ccủủaa đđồồngng
ddạạngng ởở thaithai nhinhi..
ĐiĐiềềuu trtrịị vvàà didiễễnn bibiếếnn..



I. I. GiGiớớii thithiệệuu vvàà chchẩẩnn đođoáánn sausau khikhi sinhsinh ::

““SitusSitus solitussolitus”” tươngtương ứứngng vvớớii đđịịnhnh vvịị
tâmtâm nhnhĩĩ vvàà phphủủ ttạạngng bbììnhnh thưthườờngng..
““ SitusSitus inversusinversus”” tươngtương ứứngng vvớớii đđịịnhnh vvịị
tâmtâm nhnhĩĩ vvàà phphủủ ttạạngng ngưngượợcc llạạii vvớớii situssitus
solitussolitus..
BBấấtt ccứứ ssựự đđịịnhnh vvịị nnààoo khkháácc vvớớii ““ situssitus
solitussolitus”” & & ““ situssitus inversusinversus”” ggọọii llàà ““ situssitus
ambigusambigus””
TTỉỉ llệệ ggặặpp 44--10% 10% trtrẻẻ bbịị TBSTBS







Situs Situs viscviscééral bronchique et ral bronchique et 
pulmonairepulmonaire
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Khí quản phải = trên ĐM ; Khí quản trái = dưới ĐM

GD

Poumon droit = 3 lobes ; Poumon gauche = 2 lobes
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Gene trong Gene trong ««llỗỗi đi địịnh bênnh bên»»

RRấất nhit nhiềền genen gene
–– invinv
–– iviv
ZIC3 : ZIC3 : hhééttéérotaxiesrotaxies et transpositionset transpositions
CFC1CFC1 : Transpositions complexes: Transpositions complexes
mutants murins : mutants murins : perlecanperlecan
didi-- tritri-- multigmultigééniquesniques??
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II. II. ChămChăm ssóócc & & ĐiĐiềềuu trtrịị sausau sinhsinh ::

* * DiDiễễnn titiếếnn ttựự nhiênnhiên vvàà đđộộ nnặặngng ccủủaa ccáácc ttổổnn thươngthương
quyquyếếtt đđịịnhnh ccááchch điđiềềuu trtrịị ccủủaa trtrẻẻ bbịị đđồồngng ddạạngng nhnhĩĩ..
* * TTỉỉ llệệ ttửử vongvong caocao khikhi điđiềềuu trtrịị PT PT trtrẻẻ đđồồngng ddạạngng nhnhĩĩ
phphảảii ccóó BTBS BTBS phphứứcc ttạạpp, , đđặặcc bibiệệtt khikhi ccóó bibiểểuu hihiệệnn
ssớớmm trongtrong giaigiai đođoạạnn sơsơ sinhsinh
* * TrongTrong lôlô nghiênnghiên ccứứuu ccủủaa SadiqSadiq & & ccộộngng ssựự, , ttỉỉ llệệ ttửử
vongvong lênlên đđếếnn 88% 88% ởở nhnhóómm ccầầnn mmổổ trongtrong ththáángng đđầầuu, , 
gigiảảmm xuxuốốngng ccóónn 22% 22% khikhi phphẫẫuu thuthuậậtt sausau giaigiai đođoạạnn sơsơ
sinhsinh. . 
* * TrongTrong 94 TH do 94 TH do HashmiHashmi & & cscs bbááoo ccááoo ttỉỉ llệệ ttửử vongvong
khikhi ccầầnn phphẫẫuu thuthuậậtt ởở giaigiai đođoạạnn sơsơ sinhsinh llàà 75% 75% vvàà còncòn
51% 51% khikhi phphẫẫuu thuthuậậtt sausau đđóó



III III –– CCáácc ddạạngng bbààoo thaithai ::

TrưTrườờngng hhợợpp bbấấtt thưthườờngng thaithai nhinhi kkèèmm đđồồngng ddạạngng nhnhĩĩ đưđượợcc côngcông bbốố
llầầnn đđầầuu tiêntiên bbởởii HenrionHenrion & & AubryAubry vvààoo nămnăm 1979. 1979. ChChẩẩnn đođoáánn hhộộii
chchứứngng IvemarkIvemark llúúcc ttửử thithiếếtt. . 

VVớớii ssựự titiếếnn bbộộ kkĩĩ thuthuậậtt hhììnhnh ảảnhnh , , ccóó ththểể chchẩẩnn đođoáánn đđồồngng ddạạngng nhnhĩĩ ởở
giagia đođoạạnn bbààoo thaithai.  .  

BBấấtt thưthườờngng nnààyy chichiếếmm 5,8% 5,8% ởở nhnhóómm thaithai ccóó bbệệnhnh timtim ttạạii bbệệnhnh viviệệnn
Guys, London. Guys, London. TrongTrong lôlô nghiênnghiên ccứứuu ccủủaa SharlandSharland, , đđồồngng ddạạngng trtrááii ccóó
ttỷỷ llệệ ggấấpp đôiđôi đđồồngng ddạạngng phphảảii. . 

ỞỞ thaithai nhinhi ccóó đđồồngng ddạạngng titiểểuu nhnhĩĩ thưthườờngng ccóó ssựự mmấấtt tươngtương hhợợpp gigiữữaa
vvịị trtríí timtim vvàà ddạạ ddààyy vvàà ĐMC  ĐMC xuxuốốngng hohoặặcc cungcung ĐMC ĐMC. . ỞỞ 60% 60% thaithai nhinhi
trongtrong nhnhóómm nghiênnghiên ccứứuu SharlandSharland , , timtim vvàà ddạạ ddààyy nnằằmm đđốốii bênbên, , vvớớii
ssựự mmấấtt tươngtương hhợợpp ggặặpp nhinhiềềuu hơnhơn ởở thaithai nhinhi ccóó đđồồngng ddạạngng phphảảii
(80%) (80%) hơnhơn đđồồngng ddạạngng trtrááii 50%. 50%. KhoKhoảảngng 18% 18% timtim vvàà ddạạ ddààyy nnằằmm bênbên
phphảảii vvàà ddấấuu hihiệệuu nnààyy chchủủ yyếếuu ggặặpp ởở đđồồngng ddạạngng trtrááii. . CCáácc ddấấuu hihiệệuu
nnààyy nêunêu ccảảnhnh bbááoo chocho bsbs SA SA ssảảnn khoakhoa đđểể ccóó ththểể chchẩẩnn đođoáánn đđồồngng
ddạạngng nhnhĩĩ. . TuyTuy vvậậyy, , đađa ssốố TH TH đưđượợcc phpháátt hihiệệnn do do ccóó bbấấtt thưthườờngng timtim
kkèèmm theotheo, , mmàà ccóó ththểể nhnhậậnn rara ởở mmặặtt ccắắtt 4 4 bubuồồngng..



IV IV -- ChChẩẩnn đođoáánn bbààoo thaithai ::
a a –– ĐĐồồngng ddạạngng trtrááii ::

 TrTrụụcc timtim llệệchch phphảảii hohoặặcc chchíínhnh gigiữữaa hơnhơn so so bbììnhnh
thưthườờngng..

 TMCD TMCD khôngkhông ththấấyy ởở vvịị trtríí bbììnhnh thưthườờngng ởở ““bbụụngng
trêntrên””..

 TTĩĩnhnh mmạạchch gangan đđổổ trtrựựcc titiếếpp vvààoo nhnhĩĩ..
 KênhKênh nhnhĩĩ ththấấtt thưthườờngng ggặặpp..
 CCóó ththểể kkếếtt hhợợpp BAV III.BAV III.
 Tim Tim llớớnn vvàà phphìì đđạạii nnếếuu ccóó BAV III.BAV III.
 VLN VLN ccóó ththểể bbấấtt thưthườờngng llààmm hhồồii lưulưu ttĩĩnhnh mmạạchch

phphổổii bbấấtt thưthườờngng..



bb-- ĐĐồồngng ddạạngng phphảảii ::

MMỏỏmm timtim vvàà ddạạ ddààyy khôngkhông ccùùngng bênbên..
TMCD &TMCD & ĐMC  ĐMC nnằằmm ccùùngng bênbên ccộộtt ssốốngng..
TMCD TMCD nnằằmm ngayngay phphííaa trưtrướớcc ĐMC  ĐMC ởở bbụụngng

trêntrên..
ThưThườờngng liênliên quanquan bbấấtt thưthườờngng phphứứcc ttạạpp

trongtrong tim,vtim,víí ddụụ kênhkênh nhnhĩĩ ththấấtt ((đđặặcc bibiệệtt ththểể
mmấấtt câncân đđốốii) ) kkèèmm ththấấtt phphảảii 2 2 đưđườờngng rara vvàà
hhẹẹpp / / khôngkhông llỗỗ van ĐMP van ĐMP

BBấấtt thưthườờngng kkếếtt nnốốii TMP.TMP.



CCáácc khkháácc bibiệệtt
NhNhậậnn didiệệnn ởở titiểểuu nhnhĩĩ
 KKếếtt nnốốii ttĩĩnhnh mmạạchch
 KhiKhiếếmm khuykhuyếếtt trongtrong timtim::

**VVááchch: CAV (80%): CAV (80%)
**ThThấấtt –– ĐĐạạii ĐM ĐM: : TrongTrong 63% 63% thaithai nhinhi đđồồngng

ddạạngng trtrááii ccóó ssựự tươngtương hhợợpp nhnhĩĩ ththấấtt , , trongtrong khikhi đđóó
90% 90% thaithai nhinhi đđồồngng ddạạngng phphảảii ccóó bbấấtt thưthườờngng kkếếtt
nnốốii ththấấtt đđạạii đđộộngng mmạạchch..

**HHììnhnh ddạạngng ththấấtt : : KhKháámm nghinghiệệmm vvềề hhììnhnh ddạạngng
hohoặặcc xoayxoay ccủủaa ththấấtt chocho ththấấyy ggầầnn 50% 50% thaithai nhinhi
đđồồngng ddạạngng phphảảii ccóó ththấấtt bbấấtt thưthườờngng, , trongtrong khikhi đđóó
ttỷỷ llệệ nnààyy ththấấpp hơnhơn ởở đđồồngng ddạạngng trtrááii (20%).(20%).



**BBấấtt thưthườờngng hhệệ ththốốngng ddẫẫnn truytruyềềnn: BAV : BAV 
III III ggặặpp 60/87 TH (68 %) 60/87 TH (68 %) ccóó đđồồngng ddạạngng trtrááii..

CCáácc liênliên quanquan ngongoààii timtim: : 
TTỷỷ llệệ nam/nnam/nữữ: : PhPhảảii = 2/1; = 2/1; TrTrááii =1/2=1/2
BBấấtt thưthườờngng nnộộii ttạạngng khkháácc: : PhPhổổii, , LLááchch, , 

xoayxoay ruruộộtt bbấấtt totoàànn





V V –– ĐiĐiềềuu trtrịị vvàà didiễễnn titiếếnn ::
KhiKhi ccóó chchẩẩnn đođoáánn HC HC đđồồngng ddạạngng viviệệcc điđiềềuu trtrịị vvàà
thamtham vvấấnn ccặặpp vvợợ chchồồngng phphụụ thuthuộộcc vvààoo đđộộ nnặặngng
ttổổnn thươngthương..
TrongTrong TH TH đđồồngng ddạạngng nhnhĩĩ phphảảii thưthườờngng liênliên quanquan
ttắắtt nghnghẽẽnn đưđườờngng rara ththấấtt phphảảii vvàà hhồồii lưulưu TMP TMP bbấấtt
thưthườờngng totoàànn phphầầnn, , nhinhiềềuu TH TH ccóó ththấấtt ưuưu ththếế..
TrongTrong đđồồngng ddạạngng trtrááii thưthườờngng liênliên quanquan BAV III BAV III 
VVớớii ccảả 2 2 ddạạngng đđồồngng ddạạngng ccóó BTBS BTBS phphứứcc ttạạpp, , 
chchẩẩnn đođoáánn trưtrướớcc 24 24 tutuầầnn tutuổổii , , viviệệcc chchấấmm ddứứtt
thaithai kkỳỳ llàà 1 1 llựựaa chchọọnn ccầầnn ththảảoo luluậậnn vvớớii ccặặpp vvợợ
chchồồngng. . 



TrongTrong 1 1 nghiênnghiên ccứứuu 121 TH HC 121 TH HC đđồồngng
ddạạngng thaithai nhinhi, , đđồồngng ddạạngng T T ggấấpp đôiđôi đđồồngng
ddạạngng P (82:39 TH). P (82:39 TH). DiDiễễnn titiếếnn : 52 % : 52 % ccặặpp
vvợợ chchồồngng chchọọnn chchấấmm ddứứtt thaithai kkỳỳ , 10% , 10% 
chchếếtt trongtrong bbààoo thaithai, 13 % , 13 % chchếếtt sausau sinhsinh vvàà
19% 19% ssốốngng ssóótt. . TTỷỷ llệệ ssốốngng ssóótt khikhi titiếếpp ttụụcc
mangmang thaithai llàà 40%.40%.


