Hoi Tim mach hoc Quéc gia Viét Nam

Trang tin dién ttr cia Hoi Tim mach hoc Viét Nam

Gidi thiéu | Lién hé

M HOI TIM MACH HOC VIET NAM

Trang chu

ASEAN Congress of
Cardiology m
Diém tin y hoc HLE

Tin th&i sw

Tiéu diém - Binh luan

Chuyén dé - Téng quan

Nghién ctru
Ca lam sang

Danh cho nguw¢i bénh

Trao dbi - Héi dap
H6 tro

Pai hoi Tim mach 2006

Lién két

Tap chi méi

Tim Mach Hoe Vit Nam

No. 44 - Apr 2006

Céc sb khac

Tin van

SU KIEN

Tan suét bénh tang huyét ap
(THA) & nguoi trwéng thanh
tai cac tinh mién Béc Viét nam
chiém ty 1& 16,3%, trong sb d6
THA muc do nhe chiém 62,6
%, s6 bénh nhan THA duwoc
diéu tri chi chiém c6 11,5% va
duoc diéu tri tot chi dat con sb
22%. Cac yéu tb lam tang
nguy co mac bénh tang huyet
4p bao gém: tudi cao, gidi
nam, séng & vung thanh thj,
chi s6 BMI tang, béo bung, chi
sb vong bung /vong mong
tang, r0| Ioan duong mau r0|

Chuyen de

Khuyén cdo ctia Hoi Tim mach

Chuyén dé - Téng quan Cap nhat ltic: 25/02/2007
Héi chirng QT dai bam sinh
bang ngay: 6/5/2006

Pham Nhw Hung', Pham Manh Hung'2, Ta Tién Phuéc!
vién Tim mach Viét nam; 2 B6 mén Tim mach, Dai hoc Y Ha noi.

Tém tat

Hoi chirng QT dai bém sinh biéu hién bang hinh anh QT dai trén dién tam
db va nhiing rdi loan nhip thét gdy ngét va dot tir, gém 2 héi chirng Iém sang
chinh la hoi ching Jervell va Lange-Nielsen cuang hdi chirmg Romano-Ward.
Tuy réat hiém gdp, nhung déy la mot hdi chimg nguy hiém, bénh nhén co
nhiing con ngét do ngtmng tim va dot ti, tinh trang nay xuét hién khi cé
nhitng hoat déng sinh ly hodc cdm xuc & nhiing nguoi tré khoé manh, phéan
I6n & tré em va tudi hoc duong, co ty Ié tir vong cao néu khéng duoc phéat
hién va diéu tri...

Dia chi lién hé: ThS. Pham Nhw Ht‘mg

Vién Tim mach Viét nam, Bénh vién Bach mai,

$6 78, Pwéng Giai phéng, Quan Péng Pa, Ha noi
Email: phamnhuhung@hotmail.com

Hoi chirng QT dai b&m sinh biéu hién béng hinh anh QT dai trén dién tam
dd va nhirng rdi loan nhip that gay ngat va dot tir. Hoi chirng QT kéo dai bao
gdm 2 hdi chirng lam sang chinh la hoi chirng Jervell va Lange-Nielsen cuing
héi chirtng Romano-Ward. DU nhivng hoi chirng nay rat hiém gap, nhung do
mot vai dac tinh ma chung ta can hiéu biét v& hoi chirng nay. Thtr nhét, day
& mét hdi chirng nguy hlem bénh nhan cé nhitng con ngét do ngung tim va
dét ttr, tinh trang nay xuét hién khi cé nhwng hoat ddng sinh ly hodc cam xuc
& nhitng ngudi tré khoé manh, phan Ién G tré em va tudi hoc dwong. Thir
nia, hoi chirng nay co ty 1& t&r vong cao néu khong dwoc phat hién va diéu
tri. Néu duoc diéu tri, bénh nhan co thé tranh dwoc dot tir. Cudi cung, sw
hiéu biét vé gen trong héi chieng QT dai gidp cho cac thay thubc tim mach c6
sw lwa chon trong diéu tri, né gitp lam gan két gitra cac thay thuéc tim mach
va cac nha nghién ctru sinh hoc phan ti.

Hoi chirng Jervell va Lange-Nielsen

Hoi chirng QT dai bam sinh dwoc miéu ta 1An dau tién béi Jervell va
Lange-Nielsen (1) vao ndam 1957 vé& mét gia dinh ngwéi Nauy véi nhivng déc
diém nhw diéc, co nhidu cac con ngét tai di tai lai, c6 khoang QT dai trén
dién tam d6 va dot tir & tré em. Trong gia dinh nay, cha me va 2 dba tré
trong 6 ngu i con khong c6 diéc, khong hé c6 con ngat Trong khi do, 4 dira
tré c6 diéc thi lai cé nhitng con ngat tai di tai lai bét dau xung quanh tudi twr 3
dén 5 tudi, con ngét thwerng xuét hién khi gang strc va mét maéi. Nhirng dtra
tré nay da dwoc kham lam sang chup XQ ngwc va lam cac xét nghiém vé
dién giai. DAu hiéu ndi troi nhat & nhirng dira tré nay la khoang QT kéo dai
tr 0,49 dén 0,53 giay. 3 trong 4 dira tré tor vong & tu0| 4,5va 9. Giai phau
bénh ly mét trong nhitng diva tré d6 khong hé thay tn thwong céu trac &
tim. Céc tac gid ciing thay réng khoang QT dai ra hon khi gang stre, dung
quinidine va tiém adrenaline. Hoi chirng da cho thay di truyén gen |&n voi
diéc bdm sinh, dwoc goi dau tién 1& hoi chirng thinh-tim sau duwgc goi hoi
chirng Jervell va Lange-Nielsen hay hoi chirng QT kéo dai kiéu gen Ian.

Ho6i chirng Romano-Ward

Hoi chirng QT kéo dai véi kiéu di truyén gen troi dwoc phat hién vao nam
1963 bdi hai tac gid doc lap la Romano (2) & ltaly va Ward (3) & Ireland.
Khéac voi hoi chirng Jervell va Lange-Nielsen, bénh nhén trong héi chirng
Romano-Ward khéng c6 diéc. Ngoai trl, triéu chirng diéc, cac triéu chirng
lam sang khac ctia hoi chirng Romano-Ward giéng nhw héi chirng Jervell va
Lange-Nielsen.

SINH HOC PHAN TU CUA HOI CHUNG QT DAl
Nhan biet gen trong héi chirng QT dai

Béo cao dau tién ghi nhan s lién hé gitra hoi chieng QT dai voi nhiém
sac thé 11 xuét hién vao nam 1991(4). Cho t&i thoi diém hién nay da co 8
kiéu gen dwoc tim thay tr LQT1 dén LQTS8 (bang 1) va ching ta thay rang
cac gen dwoc tim ra van chua dirng lai. Dén nay, cac gen dwoc nhan biét
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hoc Viét nam 2006 trong hoi chirng nay la LQT1 (KVLQT1) & nhiém sac 11(4), LQT2 (HERG) &
nhiém sac thé 7(5), LQT3 (SCN5A) & nhiém sac thé 3(6), LQT4 (ANKB) &
nhiém séc thé 4(7), LQT5 (KCNE1)(8) va LQT6 (KCNE2) (9) & nhiém sac
thé 21, LQT7 (KCNJ2) & nhiém sac thé 17(10) LQT8 (CACNA1) (11).
Khoang 95% hoi chung QT dai la c6 kiéu gen cuia LQT1, LQT2 va LQT3
(12). Khoang 78% kiéu dot bién gen chi thdy trén mét gia dinh hodc chi trong
mot ca thé (12). Mot sb kiéu gen co nhung type nhoé hon (13). Trong khi do
mot sb bénh nhan lai co sw két hop mot sb kiéu gen vaéi nhau (14).

Baéng 1. Tén danh phap, tén gen, protein cta hdi chirng QT dai.

Céac chuyén dé

Quang cao

Tén danh phap |[Tén gen (tén khac) ||Protein

LQT1 KCNQ1 (KVLQT1) |Tiéu don vi a kénh K+ IKs
LQT2 KCNH2 (HERG) Tiéu don vi a kénh K+ IKr

LQT3 SCN5A Tiéu don vi a kénh Na+ INa
LQT4 ANKB Ankaryn-B

LQTS5 KCNET (mink) Tiéu don vi B kénh K+ IKs
LQT6 KCNE2 (MiRP1) Tiéu don vi B kénh K+ IKr
LQT7 KCNJ2 Tiéu don vi a kénh K+ IKr21
LQTS8 CACNA1 Tiéu don vi a kénh canxi Cav1.2

KvLQT1 va KCNE1

LQT1 va LQT5 c6 nhitng d3c tinh 1am sang kha giébng nhau do ca 2 gen
cung tac dong lén qua trinh tao thanh kénh ion cla dong IKs(15,16). Dot
bién & KVLQT1 la gen hay g&p nhét trong hoi chixng QT kéo dai, ty 1& chiém
khoang 45% (12). Dot bién & KCNE1 hiém gdp hon, chiém dwéi 3% trong
hoi chirng QT kéo dai (12). Sy dét bién gen ctia LQT1 ndm & 11p15.5 & vi
tri 246 ma alanine dwoc thay thé bang valine hodc acid glutamic(17). Con
dét bién gen cta LQT5 & vi tri 21p22.11(18,19). Dot bién & KvLQT1 va
KCNE1 sé biéu hién hoi chirng Jervell va Lange-Nielsen khi co kidu gen
ddng hop tte. Hién van chwa ré néu cé nhirng nhan té kich thich & kiéu gen
di hop tr trong KVLQT1 va KCNE1 c6 thé gay ra hoi chiing Jervell va
Lange-Nielsen hay khong.

Mét didu tha vi la nhitng kham pha vé sinh hoc phan t& da trai nguoc lai
v&i nhitng khai niém trudc d6 va hoan toan tach roi voi nhikng triéu chirng.
Ca hai bd me clia bénh nhan hoi chirng Jervell va Lange-Nielsen déu mang
trong minh héi chirng Romano-Ward. Noi mét cach khac, gen cia hdi chiing
Jervell va Lange-Nielsen la di truyén voi dac diém di truyén gen tréi, trong
khi d6 diéc la di truyén véi dac diém di truyen gen lan. Thém vao do sy phtrc
tap & chd khong phai tat ca cac dot bién ddng hop ti trong gen KVLQT1 déu
gay ra diéc.

HERG va KCNE2

Ca 2 kiéu gen trén cung tac dung lam giém chtrc nang kénh ion cua dong
IKr(20). Trong dé HERG la bién dbi & tiéu don vi a kénh Kali ctia dong IKr.
Céc nghién ctru déu cho thdy sy thay dbi nhé trong chudi amino acid da lam
gidm chirc nang ctia dong IKr (5,20). Dot bién gen cla LQT2 ném & nhiém
sac thé sb 7 & vi tri 7q 35.36. Sy thay d6i nay xuét hién & amino acid 561,
khi do6 A dwoc thay thé bang V(5) Khi co sy thay dbi nay sé dan téi sw thay
déi chat nén trong chire néng cla kénh Kali. Ty 1& gap cla gen trong LQT2
cling xap xi so v&i LQT1 chiém khoang 45% trong hoi chung QT dai (12)
Cac nghién ctru ciing cho thdy khoéng cé sw khac biét v& mirc d6 lam sang
clia 2 kiéu gen HERG va KvLQT1(21) Con blen adi KCNE2 & tiéu don vi B
Kali ctia dong IKr. Dot bién gen ctia LQT 6 nam & nhiém séc thé 21 & vi tri
21p21.12 (18,19).

SCN5A

Bién dbéi cia gen SCNS5A ciing la bién dbi cta gen trong hdi chirng
Brugada (22). Tuy nhién, suw khac nhau vé vi tri bién déi ctia gen da gay ra 2
héi chirng khac biét nhau du déu gay ra rdi loan nhip that va dot tir. Sw khac
biét clia héi chirtng Brugada so v&i hdi chirng QT dai la khoang QT trong hoi
ching Brugada hoan toan binh thwdng, va tinh chét dién tam dd khac biét
véi khoang ST chénh Ién va hinh &nh Bléc nhanh phai. Trén sinh hoc phan
tlr, sw khac biét dwgc chirng minh rd & 2 hdi chirng nay. O hbi chirng QT dai
sy thay thé cGia amino acid don & vj tri 1623 (R1623Q) (23), trong khi d6 sw
bién d6i & hoi chirng Brugada la & vi tri 1620 (M1620T) (22). Gen SCN5A
tac dong lén kénh natri co tim, né 1am thiéu hut dong natri vao trong mang té
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bao dan t&i lam kéo dai khoang QT(23). O day, ching ta ciing thdy mot sw
khac biét gitra cac type gen trong héi chirng QT dai, trong khi cac gen
KvLQT1 va KCNE1 lam pha huy chirc nang kénh, gen HERG va KCNE2 lam
gidm chirc nang cla kénh thi gen SCN5A lai lam gidm dong di qua kénh.
ANKB

Trong khi t&t ca cac gen khac d&u tac dong 1&n kénh ion thi gen clia LQT4
lai tac dong Ién protein la ankyrln B ma proteln nay neo vao kénh ion dac
hiéu trén mang té bao. LQT4 gay dot bién & mat protein tlep hop. Vi tri bién
ddi & nhiém sac thé s6 4 & vi tri 4q25-g27 (6). Dang chinh cta ankyrin B & te
bao co tim la 220kDa. Cac protein gan vao ankyrin co thé gop. phan truc tlep
hodc gian tiép lén hoat dong dién hoc cua tim. B&i vi co nhiéu _protein gan
v6i ankyrin nén rdi loan nhip trong LQT4 c6 thé do phéi hop nhiéu vi tri nhw
bom natri, bom trao ddi Natri/Canxi, tai receptor inositol 1,4,5 trisphosphate.
Mot didu tha vi 1a dot bién ankyrin B cé thé dan t&i sy thay ddi nhan biét
canxi & t& bao co tim nguwdi trwdng thanh ma né cé thé déng vai trd chinh
trong kh&i phat nén réi loan nhip (24).

KCNJ 2 va CACNA1

Dot bién gen trong LQT7 va LQT8 gay ra rdi loan nhiéu co quan. Dot bién
KCNJ2 gay ra hoi chirng Andersen-Tawil (10). Héi chirng nay bao gdm céac
triéu chirng liét cé tinh chéat chu ky, réi loan tam than va QT dai. Trong khi dé
suw phat hién gan day tha pham gay ra héi chirng Timothy la CACNA1 (11).
Hoi ching Timothy bao gf“)m cac triéu ching nhu rbi loan nhip gay t& vong,
c6 hién twgng dinh cac ngon tay va ngon chan, diéc, suy giam mién dich, ha
duwong huyet tirng luc, bat thwdng vé nhan blet va dién tam db c6 QT dai.

Dot bién gen ctia LQT 7 ndm & nhiém sac thé 17 vj tri 17923 (19). bot

bién KCNJ2 lam gidm dong qua IK1, lam giam tai cwc cla dién thé hoat
dong, kéo dai thoi gian dién thé hoat dong va lam mét sy 6n dinh dién thé
mang lic nghi gay ra rdi loan nhip that, giam Kali mau dan t&i liét chu ky
(25).
Dot bién LQT8 v&i gen CACNA1 tac dong Ién don vi a cta kénh canxi type L
(Cav 1.2) (11). Kénh Cav1.2 la kénh ctia dong canxi di vao bén trong té bao.
Sw hoat déng hay bt hoat ctia kénh nay sé tac dong Ién dién thé hoat dong
va hoat déng co bép cla co tim. Vi thé, dot bién CACNA1 gay ra nhirng biéu
hién lam sang rd rang.

BIEU HIEN LAM SANG

Qua gan 50 nam, sau khi Jervell va Lange-Nielsen b&o cdo ca bénh dau
tién, dén nay da c6 rat nhidu ca bénh da dwoc phat hién va cho ching ta
mot hinh anh Iam sang rd rang ctia bénh. Bidu hién 1am sang dién hinh dwoc
muu ta trong nhiéu ndm véi ngét va ngirng tim xuét hién khi cé nhitng hoat
ddng sinh ly hodc cdm xtc & nhivng ngwdi tré khoé manh va dién tam do voi
khoang QT kéo dai. Néu nhitng bénh nhan nay khong dwoc didu tri, ngat sé
tai phat lai thédm tri mot so 1&n trong ho bi t&r vong. Tuy nhién, t nhirng phat
hién qua sinh hoc phén t& birc tranh 1am sang truyen thong trén da c6 nhiéu
thay dbi. Ngoai nhitng ca bénh n&ng, van co rat nhidu cac ca lam sang co
biéu hién Iam sang nhe nhang. Hon nira khodng 30% cac ca lam sang
khong c6 biéu hién bénh Iy & cac thanh vién gia dinh (26).Biéu hién 1am
séng cla hodi chirng QT dai trén hai khia canh: ngét va hinh anh dién tam db.
Ngat

Ngét la do xoan dinh va sau d6 1a rung that. Xoan dinh thuwdng di kém voi
tang dét ngoét hoat ddng giao cdm, vi nhw cé nhirng cadm xic manh (dac biét
la lo lang, tirc gian) hodc c6 nhitng hoat dong thé chat nhw boi, choi thé
thao. Thirc day dot ngét cling co thé tao ra xoan dinh & mét vai bénh nhan.
O phu ni, ty l& xuét hién ngat kha cao khi dang trong chu ky kinh nguyet
hodc sau khi dé. Mét sé trwong hop xuét hién dét ti trong lic nghi, ma
thwong gap hon la khi ngd. Céc trwong hop triéu chirng néu trén co thé xuat
hién khac biét tuy theo kidu gen (27). Chi c6 khoang 3% bénh nhan LQT1 co
ngat hodc nglrng tim khi nghi ngoi va ltic ngu, trong khi do6 ty 1& nay 1én toi
61% & bénh nhan LQT3. Ngu’cic lai, c6 97% bénh nhan LQT1 cé ngét khi
géng strc va khi cé nhirng cam xtc, trong khi né chi xay ra & 33% bénh nhan
LQT3. Bénh nhan LQT2 ciling tvong tw nhw bénh nhan LQTS3.
Hinh anh dién tam do
Khoang QT

Khoang QT dugc do dwa trén diéu chinh nhip tim theo céng thirc cua
Bazett (28). Binh thwong, khoang QT khong dai qua 440 ms, tuy nhién
khoang QT c6 thé dai t¢i 460 ms nhung van binh thuwdng dac biét hay gép &
phu n& lac sinh, do thay ddi cta hormon noi tiét (29). P6 dai ngan cua
khodng QT & mbi bénh nhan co the thay dbi va sy thay déi nay khong hé co
sy lién quan den kha nang gay réi loan nhip, di mét so bao cao co6 cho thay
bénh nhan c¢é rdi loan nhip nang né thwdng o lién quan dén khoang QT rat
dai trén 600 ms (30). Nhwng khéng phai tat ca nhirng bénh nhan cé kiéu gen
ctia hoi chirng QT dai ¢6 QT dai trén 440 ms, khoéng 6% bénh nhén (30,31)
mang kiéu gen cla héi chirng QT dai c6 khodng QT hoan toan binh thwéong
mac du mét sO I&n nhirng b&nh nhan nay cé ngat va ngieng tim.
Hinh dang séng T
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Phan 1&n hinh dang séng T dién hinh hodc 2 pha ho&c nhon. Nhirng hinh
anh nay phan 1&n thdy & nhirng chuyén dao truéc tim. Va mot dau hiéu quan
trong trong chan doan hinh &nh cla héi chirng QT dai & hinh anh séng T
nhon xuét hién ngay sau khi gang strc (32).

Luan phién dién hoc cua song T

Sw thay dbi hinh dang séng T tir nhip nay sang nhip khac thwong xuét
hién khi cé nhitng hoat déng sinh ly hodc cam xuc, né cé thé ding trwde
moét con xoan dinh. Day Ia moét dau hiéu quan trong nhan biét nhitng bénh
nhan cé nguy co' cao.

Khoang ngirng xoang

Mot s0 bénh nhan c6 khoéng ngirng xoang trén 1,2s ma hoan toan khong
c6 rdi loan nhip xoang di kem. Khoang ngirng xoang nay thwong ding treéc
mot con xoan dinh.

Tan s6 tim

Tan sb tim thap hon binh thwong & mot sb bénh nhan ¢ hoi chieng QT
dai, hién twong nay déc biét hay thay trén tré em. Trong khi gang strc, phan
I&n bénh nhan c6 hoi chixng QT dai thuwdng cé tan sb tim thp hon so voi
nguwoi binh thudng.

Ty lé tir vong

Néu khong dwoc diéu tri, bénh nhan c6 hoi chirng QT kéo dai co ty 1é tir
vong rat cao. Vao nhirng nam 1960 va 1970, khi chung ta chwa c6 phwong
thire didu tri bénh thich hop, ty 1é t& vong trong ndm dau sau con ngét dau
tién la 20%. Sau 15 nam, ty lé t& vong Ién t&i 50% (33). Ngay nay, nho
nhitng tién bod didu tri, cling nhv mot s6 16n bénh nhan cé nguy co thap
dwoc chdn doan ma ty Ié tlr vong trong 54 thang theo déi sau khi phat hién
bénh gidm xubng con 0,9% (34).

TIEU CHUAN CHAN DOAN

O nhirng bénh nhan dién hinh, khéng hé cé khé khan gi khi chiing ta chan
doan hoi chirng QT dai. Tuy nhién, & nhirng bénh nhan ranh gi&i, chan doan
phirc tap hon va phai doi héi danh gia nhidu yéu t6 bén canh bénh sir va
dién tam dd bé mét. Tiéu chuan ctia Schwartz (35) dwoc st dung nhidu nhét
dwoc trinh bay & bang 2. Tiéu chuén chan doan nay dwa trén sw cho diém
cla dién tam dd, lam sang va yeu td gia dinh. Hoi chirng QT dai dwoc xac
dinh khi sb diém cong lai trén 4 diém. Sé diém tdng dwoc chia lam 3 mdre: (i)
néu dlem tlr 1 hodc thap hon bénh nhan it cé kha nang méc héi chirng QT
dai; (i) néu didm tir trén 1 dén 3,5, bénh nhan co6 kha nang trung binh méac
hoi chirng QT dai; (iii) néu diém trén 4 bénh nhan cé nhidu kha nadng mac hoi
chirng QT dai. Ching ta cling nén nhé mét dac didm quan trong cta hoi
chirng QT dai la tré thwong xuét hién triéu chirng ngét ngay trong mét vai
nam dau doi. i .
Baéng 2. Tiéu chuédn chan doan héi chirng QT dai.

[Biém
Dé&u hiéu dign tam do
Khoang QT: > 480ms 3
460-470 2
450 ms (nam gici) 1
Dé c6 xodn dinh 2
Soéng T luén phién dién hoc 1
Séng T nhon & 3 chuyén dao 1
Tén s6 tim thap so v&i tubi 0,5
Bénh str
Ngét:  Cé géng strc 2
Khéng
Diéc bédm sinh 0,5
Bénh st gia dinh
Thanh vién gia dinh dwoc xac dinh c¢6 héi chirng QT dai| 1
D6t tir khéng ré nguyén nhén & nguoi tré dudi 30 tubi | 0,5

DIEU TR

Sy khé&i phat cla phan Ién cac réi loan nhip nguy hiém trong hoi chirng
QT dai la do su thay déi dot ngot ctia hoat dong giao cam ma hau hét qua
trung gian hé than kinh giao cdm (27). Tuy nhién, mét sb bénh nhan co rbi
loan nhip trong Itc ngd hodc luc nghi ngoi (27), réi loan nhip nay lién quan
dén nhirng khoang ngtrng khi cé nhip cham.
Nhirng tac dong Ién khang adrenergic
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Ngay ttr nhitng nam 1985, cac nghién ctu da cho thdy hiéu qua cua tac
dong Ién khang adrenergic trong diéu tri hoi chieng QT dai (33). Ty Ié ttr vong
clia nhém bénh nhan dugc diéu tri (dung chen béta hodc phau thuat cat bd
than kinh giao cdm, ho&c ca ha|) chi c6 9%, trong khi do ty 1é nay la 53% &
nhém khong diéu tri sau 15 nam theo dbi. Tuy nhién, nghién ctu nay khong
phan biét glua hiéu qua cla chen béta va phau thuat cat bd than kinh giao
cam. Du vay, bao céo ciing két luan dung thubc hodc phau thuat cét bo than
kinh giao cdm hodc ca hai déu c6 thé lam cai thién tién lwong cla bénh nhan
O triéu chrng.

Thubdc chen béta

Thubc chen béta 1a thubc dwoc lwa chon dau tién diéu tri cho bénh nhan
hoi chirng QT dai cb trieu chieng, triv khi co nhirng chong chi dinh. Mot
nghién ctru dang ky quéc té (International Registry)(36) tién hanh trén 869
bénh nhan diéu tri chen béta bao gom 315 bénh nhan khéng cd triéu chirng
da cho chung ta nhitng trién vong mai. Propranolol van con la mét thubc
dwoc str dung nhidu nhét. Lidu dung thwong la 2-3mg/kg/ngay, va cé thé
tang 1én 4mg/kg/ngay. Thubc cé thé ding kéo dai tuy nhién nhirng bét loi
ctia thubc nhw chdng chi dinh cho nhirtng bénh nhan hen phé quan va thuéc
phai st dung nhiéu lan trong ngay nhw vay khéng thich hop 1am véi tré em,
khi ching dé dang quén viéc udng thudc. Mét sé thube duoc wa thich dung
hon hién nay do thoi g|an ban huy kéo dai nhw Atenolol, Metoprolol, Nadolol.
Tuy vay, van c6 mét s6 nhé bénh nhan khéng thé dung dwoc chen béta do
nhip qua cham hodc do nhip co ban rat thdp, ma nhém bénh nhan nay
thwong la bénh nhan LQT 3. V&i nhivng bénh nhan nay, viéc phéi hop glua
chen béta va cdy may tao nh|p tim 1a thich hop va can thiét. Du c6 hiéu qua
cao nhuwng khéng phai tat ca bénh nhan déu dwoc bao vé vai chen béta. O
nhi*ng bénh nhan cé ngét, sy tai phat ngét 1a khong hiém, khoang xap xi
30%, thi kha nang bj nglrng tim va dét t& & thap chi khoéng 3%. Trong khi
do & nhirng bénh nhan da cé ngirng tim, kha nang bi ngung tim va dot tor bat
chép da dung chen béta Ién t&i 13%. Tuy nhién, k&t qua nay ciing ¢ nhirng
han ché nhét dinh ma ta gap trong tt ca cac nghién ctru déng ky (Registry).
Chung ta khong thé biét co6 bao nhiéu bénh nhan chét thuc sy khi dung
thudc diéu tri. Chung ta ciing khong biét c6 bao nhiéu bé&nh nhan da ngirng
thudc hodc bé diéu tri trong cac nghién clru dang ky. Trong thuc hanh, viéc
dung chen béta liéu téi da ma khong gay bién ching nén la sw lwa chon dau
tién & nhirng bénh nhan coé ngat O bénh nhén c6 ngirng tim, chen béta
ciing dwoc cho nhwng nén phéi hop véi ding chy may tao nhip chdng rung
(ICD). Cuébi cung, ching ta cung thdy chen béta d&c biét tdi wu cho nhirng
bénh nhan LQT1 (do sy suy gidm dong IKslam cho nhitng bénh nhan nay
nhay cam v&i catecholamine va vi vay dap (rng tét véi chen béta). Trong khi,
d6 noé lai co ty 1&é cao cac bién chirng tim mach & bénh nhan LQT2 va LQT3
(37).

Cat bé than kinh giao cam tim trai

Ky thuat nay da tién hanh hon 35 ndm qua (ttr ndm 1970) & mot vai trung
tam trén thé gioi. Cét bo than kinh giao cam tim trai bng hodc cat bé than
kinh giao cdm cb ngwc bén trai hodc cét bé than kinh giao cam ngwc cao
bang cach cét bé mot nra thap ctia hé thdng hach hinh sao bén trai cling
voi hach ngwe doan tir T2 dén T4. Mot ky thuat nén dwoc loai bd la cat toan
bo hé thong hach hinh sao béi ky thuat nay sé gay nén héi chirng Horner,
trong khi nhitng ky thuét d& trinh bay & trén khong c6 hodc rat it gay hoi
chirng Horner (38). Nghién ctu I&n nhat dén thoi diém hién tai duwoc tién
hanh trén kha nhiéu qudc gia bao gébm 149 bénh nhan héi chirng QT dai c6
nguy co cao (39). 99% so bénh nhan nay co triéu chirng, 75% s6 bénh nhan
c6 bién chirng tim mach du da dung thudc chen béta. C4t bd than kinh ‘giao
cdm tim trai thay lam giam rd rang ca tan xuat va xuét hién cla ngat va
ngirng tim sau 5 nam theo ddi. Ty |é ngét la 8% va dot t& la 3%. Ty 1& séng
con sau 5 nam 1a 97%. Mét diém quan trong trong nghién ctru nay la bénh
nhan tiép tuc c6 ngat bat chdp da sir dung chen béta. C4t bé than kinh giao
cam tim trai du khong dy phong dwoc hoan toan dét t&r nhwng nghién ciru
van cho théy sw glam ré rang bién chirng tim mach. Viéc cat bé than kinh
giao cam tim trai c6 thé duw phong lau dai bénh nhan co6 hdi chirng QT dai la
rat quan trong déc biét 1a & tré em, khi ma nhiéu khi ching ta kho co thé
kiém soat dwoc viec udng thubc cla tré. V&i nhirng bénh nhan cay may tao
nhip chong rung, cat bé than kinh giao cam tim trai co thé lam giadm tan xuét
danh soc. Voi nhiing tré nhé, né ¢ thé 13 cau ndi cho viéc bénh nhan co thé
cay may tao nhlp chéng rung sau nay. Nhuwng that khong may, bat chap
nhitng hiéu quéa rd rang nhu vay, cat bé than kinh giao cam tim trai van
khong duwoc tién hanh nhiéu. Mot phan vi it trung tam phau thuat thyc hién,
mot phan do sw khong ddng quan didm gitra thay thuéc ndi khoa va thay
thudc ngoai khoa phau thuat 16ng ngwec. Ma hau qua cla né la cac bac si
lam sang chon cach dé& dang hon la cdy may tao nhip va cdy may tao nhip
chéng rung di cach lya chon nay khong phai la tot nhat cho bénh nhan.
Cay may tao nhip

Mét sb nghién clru da chi ra hiéu qua cda tao nhip tim trong hdi chirng QT
dai (40). Khéng may, hau hét bénh nhan cidy may tao nhip déu dwoc dung
chen béta ho&c c&t bé than kinh giao cdm do vay rat khé danh gia hiéu qua
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cta mot minh may tao nhip. Trong mét nghién clru clia Dorostkar va cong
sw(41), 122 bénh nhan v&i hoi chirng QT dai dwoc cdy may tao nhip. 47%
bénh nhan duoc dung chen béta, 7% duoc cat bd than kinh giao cam.
Nhung sau khi cay may tao nh|p s6 bénh nhan dung chen béta tang 1én 72%
va 17% cét bd than kinh giao cam. Sau 5,5 nam theo ddi, co sy giam rd rang
sb lwong cac con ngét tir 4 xuong con 0,4 v&i p<0,0005. N6 cho thay béng
chirng rd rang vé loi diém cla cly may tao nhip. Tuy nhién, trong sO bénh
nhan nay cling co nhiéu bénh nhan ciy may tao nhip da khong lam thay ddi
céc bién chirng tim mach. D4 c6 7 bénh nhan chét trong khi c6 may tao nhip
trong thoi gian nghién clru. Trong nhung bénh nhan nay, sb cac bién chwng
tim mach tang 1én rd rét sau khi cay may tao nhip. 4/7 bénh nhan nay da
khong dung chen béta. C6 1/7 bénh nhan da cat bo than kinh giao cdm. Qua
nghién cru nay, ching ta thay ring khéng nén st dung may tao nhip nhw la
mot bién phap don doc trong hoi chirng QT dai. Cay may tao nhip dwoc chi
dinh r6 rang cho nhirng bénh nhan hoi chirng QT dai c6 bléc nhi that nhip
cham, hoac co bang chirng c6 khodng nging xoang lién quan dén réi loan
nhip. V&i mét s6 bénh nhén cdé nguy co cao dé cay may tao nhip thi may
chpng rung tw déng Iuon'san sang chuan bi khi can thiét.

Cay may tao nhip chong rung

Con sb bénh nhan héi chirng QT dai dwoc cdy may tao nhip chdng rung
ngay cang tadng. May tao nhip chéng rung khéng dw phong dwoc suw xuét
hién cla céac réi loan nhip ma chi dw phong dét t & nhfyng bénh nhan nay.
Nghién cru ctia Zareba M va cong sw (42) nghién ctu trén 125 bénh nhan
hoi chung QT dai dugc cdy may tao nhip (trong do6 co 54 bénh nhéan da co
tién s ngtrng tim, 19 bénh nhan c¢é tién st c6 ngat tai phat va co yeu t gia
dinh du d& dwoc diéu tri chen béta va 52 bénh nhan dwoc cdy may vi nhitng
ly do khac). Nhém chirng 96m 161 bénh nhan (trong dé cé 89 bénh nhan
ngirng tim va 72 bénh nhan ngét tai phat du da diéu tri béng chen béta). Sau
3 nam theo doi, ty & t&r vong la 1/73 bénh nhan (1,3%) & nhém bénh nhan
cay may tao nhip chéng rung so v&i 26/161 bénh nhén (16%) & nhom khéng
cay may chong rung. Nhw vay cay may tao nhip chdng rung cé tac dung dw
phong dét t& & nhirng bénh nhan hoi chirng QT dai c6 nguy co cao.

Chi dinh tt nhé4t cho cay may tao nhip pha rung la bénh nhan tlep tuc cé
ngét du da dwoc ding thude chen béta va cét bd than kinh giao cam, bénh
nhan da ghi dwoc bang chirng vé nglrng tim tridc do, nhivng bénh nhén co
nguy co dét t&r cao. Tuy nhién, c6 mét vai van dé trong dat may tao nhip
chong rung. O’ bénh nhan ciy may tao nhip chong rung, co sy giai phong
mot sO I&on catecholamine do dau va lo Iang khi may phong sbc, dan toi nay
co tiép tuc cac rdi loan nhip khac 1am cho tlep tuc danh t|ep nhung phat soc
& nhi*ng bénh nhan nay tao nén moét vong xoan Iuan quan Do vay viéc dung
thubc chen béta khi da cay may chdng rung la can thiét dé lam giam sé lan
danh séc ctia may.
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Cac tin khac

m Cac bién dbi vé dd day I&p ndi — trung mac va mang vira xo ddng mach
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canh khi diéu tri dai han bang thudc ha huyét ap (két qua tiép theo ctia

nghién ciru ELSA)

m Didu tri tdng huyét ap: thubc “ci” hay thubc “mai” ?

= Mai lién quan gitra tinh trang c6 triing hay khong cd triing huyét ap ban

dém va nguy co bénh ly tim mach
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