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Sa van hai 14 (SVHL) 14 tinh trang mét hoic ca hai 14 van hai 14 phong 1én vao nhi trai (NT) trong thi tim thu cua thét.
SVHL c6 thé dugc phan loai theo nhiéu cach khac nhau, bao gom theo nguyén nhén (nguyén phat hoac thir phat; xem
muc "Nguyén nhan va sinh 1y bénh") hoac theo hinh thai hoc (SVHL dién hinh va SVHL khong dién hinh; xem muc
"Giai thich xét nghi¢m").

SVHL thuong khong c¢6 tri¢u chimg va thuong co dién tiép lam sang lanh tinh; tuy nhién, d6i khi c6 thé lién quan dén
cac tri€u chirng nhu hoi hop danh trong nguc, hoac cac bién ching nhu hé van hai 14 (HoHL) (xem muyc "Bién chirng").
Céc tir dong nghia bao gdm hoi chimg click-tiéng thoi tm thu, hoi chimg 14 van hai 14 phong 1én, van hai 14 dang nhay,
hoéi ching van long 1€o, hoi ching 14 van du thira, hoi ching Barlow.

DICH TE HQC

Ty I¢ hién mdc

Ty 1¢ hién mic SVHL duoc woc tinh khoang 2—3% dan s6 noi chung va phan bd dong déu theo gidi tinh va theo moi lira
tuoi (1).

Trude khi ¢6 tiéu chudn sidu 4m tim hién nay, cac nghién ctru trude day ude tinh ty 1€ hién méc 14 5-15% va cho thay ty
1€ cao hon & phu nit va khi tudi cang tang.

NGUYEN NHAN VA SINH LY BENH

Sinh Iy bénh cua SVHL thudng lién quan dén thodi hoa dang nbéy cua cc la van hai 1a. Thoai hoa dang qhéy dugc déc
trung boi sy gidn rong cua 16p mo x0p (spongiosa) cuia van, bién doi cau truc collagen, va day chang co6 cau tric bat
thudng (l)
Su durt, rdi loan chirc ning, hodc dut co nhu hay day chang cling co thé gay SVHL; diéu nay c6 thé xay ra ma khong co
qué trinh thoai hoa dang nhiy, hodc nhu mot phin cua dién tién tu nhién cta qua trinh thoai héa dang nhay.
Nguyén nhan ciia SVHL mang tinh da yéu t va bao gdm nhiing diéu sau (1),(2):
— SVHL nguyén phat: tan phat, cé tinh gia dinh
— SVHL thtr phat
© SVHL "h¢i chimg": thodi hoa dang nhdy lién quan d‘én c4c bénh md lién két: hoi chimg Marfan, hoi ching
Ehlers-Danlos, tao xuong bat toan, gia u vang dan hoi (pseudoxanthoma elasticum), hdi chirng Loeys-Dietz
o Lién quan dén bénh tim bam sinh: thong lién nhi, di tat Ebstein
but, 16i loan chirc nang, hodc dut co nhti/day chéng (nhéi mau, viém ndi tam mac, s6t thép khop, chin thuong, bénh co
tim phi dai)

DI TRUYEN HQC

Di truyén hoc ciia SVHL 1a mt linh vuc nghién ctru dang hoat dong tich cuc (1),(2).
Trong SVHL nguyén phat, ca hai kiéu di truyén trdi trén nhiém sac thé thudng va lién két X co tinh gia dinh déu da
duoc xac dinh.
Tréi trén nhidm sic thé thuong: d6 thAm bién ddi. Nhiéu locus gen da duoc xac dinh (1).
— MMVPI trén nhiém sic thé 16 p11.2—p12.1
— MMVP2 trén nhim sic thé 11 p15.4
— MMVP3 trén nhiém sic thé 13 q31.3—q32.1
Lién két X: Mot gen da duoc xac dinh (1): gen filamin A, Xq28.
Céc bénh mo lién két, thuong c6 nén tang di truyén, ¢6 lién quan dén SVHL thir phat (xem muc "Nguyén nhéan va sinh
1y bénh" & trén).

YEU TO NGUY CO



e Céc bénh Iy lién quan dén sy phat trién cia SVHL bao gdm cé bét thuong bam sinh di truyén va tan phat ciing nhu cac
qua trinh bénh 1y khac (xem muc "Nguyén nhan va sinh ly bénh" ¢ trén).
e SVHL dudng nhu phd bién hon & nguoi c6 khoi lugng co thé gay (1).

CAC BENH LY THUONG PI KEM
e Céc bénh Iy lién quan dén sy phat trién ciia SVHL bao gdm cé bét thuong bam sinh di truyén va tan phat ciing nhu cac
qua trinh bénh 1y khac (xem muc "Nguyén nhan va sinh Iy bénh" & trén).
e SVHL co lién quan dén sy phat trién ciia cac bénh 1y/bién chimg khac, ching han nhu HoHL va dot quy (xem muc
"Bién chl'mg" bén dudi).
e Mot sb bénh 1y di kém chua 16 rang la (i) nguyén nhén cuia SVHL hay (ii) do SVHL gy ra bao gdm (3): bénh von

Willebrand; thiéu san v nguyén phat; bat thudng xuong 16ng nguc; sa van ba 14, van dong mach phoi, hodc van dong
mach chu.

CHAN DOAN

BENH SU
e Hau hét bénh nhan SVHL khong c6 triéu chig.
e Néu bénh nhan c6 tridu chimg, triéu chimg thuong gap nhat 1a hdi hop danh tréng nguec.

e Triéu ching co thé lién quan dén chinh SVHL, dén HoHL do SVHL gy ra, hodc dén céc bién chimg khac cia SVHL
nhu dot quy, loan nhip tim, v.v.

— Cac triéu chung lién quan dén SVHL bao g6m hdi hop danh tréng nguc, dau nguc khong dién hinh, mét moi, giam
kha nang gang strc, ha huyet ap tu thé/ngat/tién ngat, va cac triéu ching tdm than kinh nhu con hoang loan.

— Céc tridu chung lién quan dén tién trién ciia HoHL: mét moi, khé tho, giam kha ning gang sirc, kho tha khi nam,
kho tho kich phat vé dém

KHAM THUC THE
e Diéu hiéu nghe tim chinh 1a tiéng click giita tim thu, mic du khong nghe thiy trong tit ca cac truong hop.
e Tiéng nay ciing c6 thé duoc theo sau boi tiéng thdi gitra dén cudi tam thu, nghe & nhit & mom tim.
e Nghe tim dong hoc c6 thé gitp phén biét giira cac tiéng tim thu twong tu nhau (3).
e Céc nghiém phép lam giam thé tich cudi tim truong s& lam tiéng click va tiéng thdi dich chuyén vé phia T1: dimg day,
nghiém phéap Valsalva.
e Céc nghiém phép lam ting thé tich cudi tim trwong s& lam tiéng click va tiéng thoi dich chuyén vé phia T2: ngdi xom,
nang chan.
e Luu y: Nghiém phap Valsalva c6 thé giup phéan biét bénh co tim phi dai tac nghén (HOCM) véi SVHL vi n6 lam tang
cudng do tiéng thdi trong HOCM, trong khi lai 1am ting thoi gian tiéng thdi trong SVHL.
e Céc dau hiéu kham ciing ¢6 thé phan anh sy hién dién ciia HoHL do SVHL gay ra.
— Tiéng thdi toan tim thu ciia HoHL nghe rd nhit & mom tim, lan 1én nach trai
— Thoi gian tiéng thoi tuong ng v6i mirc d9 nang ciia HoHL. Sy xuat hién tiéng T3 c6 thé goi y hé van ning.

CHAN POAN PHAN BIET
e Tiéng click tong mau (khong thay ddi thoi diém theo thi tam thu)
e Rdi loan chirc ning co nhii
e Ho¢ van hai la
e Hovanbala
e Bénh co tim phi dai

CAC XET NGHIEM CHAN POAN VA GIAI THICH

Xét nghigm ban dau (xét nghi¢m, chin dodn hinh inh)

e Siéu am tim qua thanh nguc (TTE) la phuong thire chéan doan duogc lwa chon sau khi kham thyc thé phu hop; siéu 4m tim
la bat budc d€ chan doan xac dinh (3)[C].



— O bénh nhan khong tri¢u ching co déu hiéu thuc thércﬁa SVHL, siéu am tim duoc chi dinh dé chan doan SVHL va
danh gia HoHL, hinh thai 14 van, va sy bu trir ctia that (3)[C].

— Siéu am tim khong dwoc chi dinh dé loai trir SVHL ¢ bénh nhén khong triéu chimg ¢6 cac tri¢u chimg mo hd ma
khong co tap hop triéu chirng 1am sang hodc dau hiéu thuc thé goi y SVHL, hoac khong c6 tieén st gia dinh duong
tinh (3)[C].

e Dién tim d6 (ECG) khong bit budc trong dénh gia SVHL, néu khong co chi dinh khéc.

— Hbi hop danh tréng ngyc 14 triéu chimg thuong gap khién chi dinh ECG.

— ECG trong SVHL thuong binh thuong; tuy nhién, cac phat hién ECG trong SVHL co6 thé bao gom thay d6i ST-T
khong dac hi¢u; song T dao ngugc, song Q noi bat, va tham chi QT kéo dai trong mot s6 trudng hop (3).

Xét nghiém theo doi & cdc cdn nhdc dic biét

° Si,éu am tim qua thyc quan (TEE), dac biét voi hinh anh 3D, c6 thé duoc can nhic dé quan sat giai phau rd hon néu co
ke hoach can thi¢p hodc khi tam nhin van hai 14 trén TTE bi han ché (2).

e Chup mach hiém khi dwoc sir dung cho muyc dich chén don nhung c6 thé dugc khuyén céo dé danh gia huyét dong khi
cac phuong phap khong xam lan chua du ket luan.
e Bénh nhan SVHL va HoHL nang co6 thé gén chup dong mach vanh va TEE néu c6 ké hoach chuyén phau thuat tim
(3)[C] (xem muyc "Cac van dé can hoi chan").
e (6 thé can nhéc theo doi ECG ngoai tri/may ghi bién c6 néu bénh nhén c6 hdi hop danh tréng nguc, nhung khong duge
chi dinh chi vi SVHL don thuan (3)[C].
Gidi thich xét nghiém
e SVHL duoc dinh nghia la sy sa cta 14 van trudc, 14 van sau, hodc ca hai la van voi d6 di léch Ién trén it nhét 2 mm vao
NT trong thi tdm thu, trén mat phang vong van canh trc truc dai cla si€u am tim, cé hodc khong kém day 14 van (1).
— Phan loai hinh thai hoc (1):
o SVHL dién hinh (con goi 1a hoi ching Barlow): sa van kém day 1a van >5 mm
o SVHL khéng dién hinh (thiéu hut soi dan hi): sa van kém day 1 van <5 mm

e Sa van hai 1a kiéu "I4 van sa lat" (flail) la thuat ngir chi dang néng, trong d6 mot hodc nhiéu doan cua I van nho vao NT
trong thi tdm thu; thuong lién quan dén dut day chang hoac dut co nhu (2).

PIEU TRI

BIEN PHAP CHUNG
e Trén an la phu hop do6i v6i bénh nhén c6 dang sa van nhe va ganh néng tri€u ching thap; khuyén khich 16i séng binh
thudng va tap the duc déu dan (3)[C].

. Nég SVHL lién quan dén hoi hop danh tréng nguc, mét moi, hodc lo au, cd thé khuyén khich bénh nhan nging ruou,
thuoc 14, va caffeine (3)[C].

e SVHL vdi triéu chimg ha huyét ap tur thé co thé dwoc xir tri bang cach tang lugng dich va mudi nhap vao. V& ap luc
cling c6 the c6 loi (3)[C].

PIEU TRI NOI KHOA

e Aspirin (75 dén 325 mg mdi ngay) c6 thé duoc can nhic cho SVHL c¢6 cac dic diém siéu 4m tim "nguy co cao" (day >5
mm hoac 14 van du thira) (3)[C].

e Aspirin (75 dén 325 mg mdi ngay) dugc khuyén céo cho bénh nhan SVHL c6 con thiéu mau nio thoang qua (TIA)
3IC].

e Warfarin c6 thé duoc can nhic cho bénh nhan SVHL c6 TIA tiép tuc xay ra du da ding aspirin (3)[C].

e Aspirin (75 dén 325 mg mdi ngay) dugc cin nhic cho bénh nhan SVHL c6 tién st dot quy, khong c6 déc diém siéu am
tim nguy co cao (day >5 mm hoac 14 van du thira), khong c6 HoHL, rung nhi, hodc huyét khoi NT (3)[C].

e Warfarin dugc can nhéc cho bénh nhan SVHL co tién’ sir dot quy, c6 kém didc diém siéu am tim nguy co cao (day >5 mm
hodc 14 van du thtra), HoHL, rung nhi, hoac huyét khoi NT (3)[C].

e Bénh nhan SVHL c6 hdi hop danh tréng nguc c6 thé duoc diéu tri bang chen beta (3)[C].

e Luu y: SVHL don thuan khong con dugc xem 1a chi dinh dw phong khang sinh viém noi tim mac nhiém khuan
(VNTMNK) (2)[C].



CAC VAN PE CAN HQI CHAN

Hoi chén, tim mach duogc chi dinh trong SVHL c¢6 tri€u chiing dang ké, dic diém nguy co cao, hodc cac chan doan tim
mach phoi hop.
Hoi chin phau thuat 16ng nguc-tim mach dugc chi dinh ¢ bénh nhan cé chi dinh stra van béng phau thuat.

C6 thé can nhéc tu van di truyén cho bénh nhan nghi ngo ¢6 bénh 1y di truyén.

PHAU THUAT/THU THUAT KHAC

SVHL va thoai hoa van dang nhdy 1a nguyén nhén thuong gap nhit ciia HoHL nguyén phat man tinh can phau thuat &
cac quoc gia thu nhap cao (2).
Hoi chén stra van hai 14 dugc chi dinh trong cac trudng hop sau (3)[C]:
— O bénh nhan c6 triéu ching v6i HoHL nguyén phat ning
— O bénh nhan HoHL khong triu chimg c6 réi loan chirc nidng tim thu that trai (TT) (phan suét tong mau thit trai
[LVEF] <60%, duong kinh cuoi tam thu that trai [LVESD] >40 mm)

— Bénh nhan khéng triéu ching ¢6 rung nhi hodc ting p phdi ciing c6 thé duge cin nhic can thiép phau thuat (3)[C].
Nhjn chung, néu’cé chi dinh phau tl}uét cho HoHL, stra van hai 1a dugc vu tién hon thay van khi cé thé, do ty 1¢ tir vong
phau thuat va bién ching lau dai thap hon (4)[C],(5).

Phau thuat it xam lan va phau thuat cho bénh nhan khong triéu chimg chua c6 16i loan chire nang tim thu TT van 14 linh
vuc dang dugc nghién ctu (5).

CHAM SOC LIEN TUC

KHUYEN CAO THEO DOI

Bénh nhan SVHL khéng triéu chimg va khong c6 HoHL déng ké c6 thé dugc theo dai 1am sang mdi 3 dén 5 nam (3)[C].
Theo dbi dinh ky bang TTE dugc khuyén céo ¢ bénh nhén khong triéu chimg c6 bénh van tim da biét, voi khoang thoi
gian tuy thudc vao loai ton thuong van, mirc do nang, kich thudce that, va chirc nang that (4)[C].

Bénh nhan ¢6 triéu chimg hodc co dac diém nguy co cao trén siéu am tim ban'dﬁu, bao gdbm HoHL murc d¢ trung binh
den nang, c6 the can siéu am tim dinh ky va nén dugc theo doi l4m sang it nhat moi nam mot lan (3)[C].

CHE PQ AN

Bénh nhan SVHL c6 triéu ching hdi hop danh tréng nguc nén duge canh bao han ché caffeine, rugu, va thude 1a (3)[C].

GIAO DUC BENH NHAN

C6 thé tu vin cho bénh nhan rang SVHL thudng 1a bénh 1y lanh tinh.

Nén tu van cho bénh nhén ring khong c6 chdng chi dinh mang thai chi dya trén chan doan SVHL don thuan (3)[C].

Nén tu van bénh nhan bao céo kip thoi bat ky thay ddi nao vé triéu chung, co thé can siéu Am tim lap lai 3)[C].

Gi4o duc bénh nhan vé kha ning SVHL xuét hién mang tinh gia dinh d6i khi.

Khuyén c4o han ché cac mon thé thao thi du cudng do cao néu bénh nhan SVHL c¢6 bit ky dic diém nao sau day

3IC]: ,
— Gian TT muc d6 trung binh hodc roi loan chirc nang TT

— Loan nhip nhanh khéng kiém soat dugc

— Khoang QT kéo dai

— Ngit khong 16 nguyén nhan

— Tién sir dugc hdi stre sau ngilng tim

— Giéan gdc déng mach chu

TIEN LUQNG

Tién luong rat tot di vi bénh nhan khong tridu ching va khong c¢6 bién chimg; SVHL thudng lanh tinh véi tudi tho
binh thuong.

Nhin chung, tién lugng cia SVHL lién quan chat ché dén viéc HoHL c6 xuit hién hay khong va dién tién ciia nd nhu thé
nao, cling nhu sy xuat hién cua cac bién chirng nghiém trong khac (1),(3).



BIEN CHUNG

HoHL — SVHL va thoai hoa van dang nhay 14 nguyén nhan thudng gip nhat cia HoHL nguyén phat man tinh & céc
quoc gia thu nhap cao (2).
Nhiéu bién chimg khéac c6 thé xay ra nhu hau qua cua HoHL ning:

— Suy tim thtr phat sau HoHL tién trién hodc cép tinh

— Tang ap phdi kém ri loan chirc ning that phai

— Gian NT kém nhip nhanh trén thit kich phat (bao gdm rung nhi)
Loan nhip tim, bao gém ngoai tdm thu nhi, nhip nhanh trén tht, ngoai tdm thu that 3)
Dot tir do tim (SCD) xay ra thuong xuyén hon & SVHL so véi dan sé chung, nhung van hiém gip, véi ty 18 0,14 ca SCD
trén 100 bénh nhan-ndm & bénh nhan SVHL.
Céc yéu td nguy co SCD trong SVHL c6 thé bao gdm sa ca hai 14 van, xo hoa that, ngoai tdm thu thit phirc tap, va bat
thuong song ST-T.
Bién ¢ thiéu méau nio (4ot quy va TIA)

Viém ndi tdm mac nhiém khuan (3)
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MA ICDI10

134.1 Sa van hai 14 khong do thap tim
105.8 Céc bénh van hai 1a do thip khac

PIEM LAM SANG QUAN TRONG

SVHL la tinh trang mot hodc ca hai 14 van hai 1a phong 1én vao NT trong thi tim thu cia thét.

Dau hiéu nghe tim chinh 1a tiéng click giira tim thu, mic du khong nghe thy trong tat ca cac trudng hop; tiéng click
cling c6 thé dugc theo sau bdi tieng thoi gitta dén cudi tam thu, nghe rd nhat & mom tim.

Siéu 4m tim 1a bit budc dé chan doan xac dinh.

Nguyén nhan cia SVHL mang tinh da yéu t6 va c6 thé thir phat sau nhiéu bénh 1y khac nhau nhu bénh mé lién két, bénh
tim bam sinh, nhoi mau, viém ndi tdm mac, sot thap khdp, va chan thwong.

SVHL thudng c6 dién tién 14m sang lanh tinh; bénh c6 lién quan dén HoHL, va lam ting nguy co loan nhip tim, dot quy
va TIA, viém ndi tdm mac, va tham chi SCD (mdc du van cuc ky hiém gép).
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