HEP MON VI (PYLORIC STENOSIS)

Blake Leeds, DO ¢ Laura B. Bishop, MD

TONG QUAN (BASICS)
MO TA
e Hep mic phai ctia 6ng mén vi do phi dai tién trién ctia co mén vi dan dén tic nghén,

thudng xay ra trong 2 dén 12 tuan d:?lu doi
e Tén goi khéc: Hep phi dai mon vi bam sinh ¢ tré nhii nhi (IHPS)

DICH TE HQC
e Khdi phat hau nhu ludn ¢ do tudi tir 2 dén 12 tuan
e Ty 1é¢ mic cao nhit & tré con dau long
e (6 thé phd bién hon ¢ tré bu binh
e Labénh ly pho bién nhét can can thiép phau thuat trong nam dau doi
o Da ghi nhén sy sut giam ty 1¢ mic gan day & mot s6 qudc gia
e Gidi tinh chiém vu thé: nam > nit (ty 16 4-5:1)

Ty 18 méic méi (Incidence) O tré da trang: 2-5/1.000 tré; it gap hon & tré da den va tré chau A

Ty 1¢ hién miic (Prevalence) Ty 18 hién mic toan quoc 1 1-2/1.000 tré, dao dong tir 0,5 dén
4,21/1.000 tré sinh song

NGUYEN NHAN VA SINH LY BENH

Sy gidn bét thuong ctia co mon vi dan dén phi dai

Niém mac du thira 1ap ddy dng mén vi

Dong thoat da day bi tic nghén, giy ciang da day va noén vot sau an

Nguyén nhan chinh x4c van chua rd, nhung c6 nhiéu yéu té di truyén va méi truong duogc

cho 1a lién quan

e Tang peptide rudt hoat mach (VIP) trong sita me c6 thé 1am trung gian gidn mén vi va
tang toc d6 1am rong da day, gitip bao vé tre khoi hep mon vi

e Nuodi bang sita cong thirc ¢ thé gay ting ndong do huyét thanh lién quan dén co thit mén

vi, lam tang ty 1€ hep mon vi (1)[C]

Di truyén hoc Cac nghién ctru gan day da xac dinh méi lién két voi nhiém sac thé 3, 5, 11 va 19

YEU TO NGUY CO



Nguy co ting gap 5 lan néu c6 ngudi than thé hé thir nhat mic bénh
C6 tinh két tap gia dinh manh va kha ning di truyén >80%
Sinh non KHONG phii 12 yéu t6 nguy co
Da thai
o Nguy co tang gap 200 lan neu song sinh cung tring mac bénh
o Nguy co tang gap 20 1an néu song sinh khac tring mic bénh
Me thudc chiing toc da tring
Me st dung ruou va thube 14 trong giai doan chu sinh
Céc yéu t6 nguy co chu sinh bao gdm sinh m va con dau 1ong
Str dung khang sinh macrolide sau sinh, dic biét 1a erythromycin, c6 thé gay co thit kéo
dai co mon vi
Nubi bang sita cong thirc 1am ting nguy co

DU PHONG CHUNG

Nudi con bang stta m¢ duong nhu c6 tac dung bao vé

CAC BENH LY THUONG PI KEM

Céc di tat kém theo xuat hién & khoang 4-7% tré bi hep mon vi

Thoat vi khe hoanh va thoat vi ben (thuong gap nhét)

Cac dj tat hiém gap khac bao gbdm:

Bénh tim bam sinh

Teo thuc quan

R0 khi-thyc quan

Bit thuong than

Hoi chimg Turner va tam nhiém sic thé 18 (trisomy 18)
Ho6i chung Cornelia de Lange

Hoi ching Smith-Lemli-Opitz

o O O O O O O

CHAN POAN (DIAGNOSIS)

BENH SU

Non vot khong c6 mat sau khi bl/an, tang dan vé tan suit va mac do nghiém trong
Chét nén c6 thé 1an mau do kich tmg da day

Doi do dinh dudng khong du

Khéc nhiéu qua mirc

Giam s6 lan di tiéu

Sut can

Thoi gian trung binh ¢6 tri€u ching 1a 10 ngay



KHAM LAM SANG

So thdy khdi chic, di dong (dang "qua 6 liu") & vung ha suon phai (trudc day gip
70-90% trudong hop)

Viéc st dung siéu am (US) da giap chan doan sém hon, lam giam ty 1¢ phat hién khdi "o
liu" xubng con 14% co6 du tam chimg kinh dién gom non khéng c6 mat, nhu dong da day
nhin thdy duoc, va s thiy khdi 6 liu (1)[C]

Chudng vung thugng vi

Nhu dong da day nhin thay dugc sau khi an

Dau hiéu mudn: mét nudc, sut can

Hiém gip: vang da khi tinh trang d6i 1am giam hoat dong glucuronyl transferase dan dén
tang bilirubin gian tiép

CHAN POAN PHAN BIET

Cho an khong dang cach hodc thiéu kinh nghiém
Trao nguoc da day-thuc quan (GERD)

Viém da day

Tang san thuong than bam sinh, thé mat mudi
Co thit mén vi (pylorospasm)

Xoan da day

Mang ngan hang vi hodc da day

Téc rudt & tré so sinh

Thoat vi khe hoanh

XET NGHIEM CHAN POAN & DIEN GIAI

Céc roi loan chuyén hoéa 1a dau hi¢u mudn va khong phd bién do chan dodn va can thi€p sém

Néu non kéo dai, can kiém tra dién giai: ha kali mau, ha clo mau, kiém chuyén hoa
Tang bilirubin khong lién hop (hlem gap)

Toan niéu nghich 1y: Ong than bai tiét hydro dé bao ton kali khi c¢6 kiém chuyén héa do
ha kali mau

Xét nghiém ban diu (xét nghiém mau, chan do4n hinh anh)

Si€u &m mon vi la xét nghiém dugc lya chon
o Siéu am cho thay co mon vi day va dai ra, cung niém mac du thira
o Gio1 han bénh 1y 1a d¢ day co mén vi 3mm, chiéu dai mén vi 15mm, duong kinh
mén vi 11mm, va thé tich mén vi 12mL, trong d6 do day co la yéu td then chét.
Mic du cac chi s6 nay van co gi tri chan doan, chiing c¢6 thé bo sot cac tré nho
hon (<3 tudn tudi), c6 thé dugc chin doan trén 1am sang (2)[B]
Chup X-quang tiéu hoa trén c6 can quang: hiém khi chi dinh; c6 thé dung néu bénh sir,
kham lam sang va siéu am khong rd rang



o Co bop da day manh; 6ng mén vi dugc vién boi mot dai chat can quang (d4u hiéu
chudi - string sign); va cac dudng can quang song song trong dng hep dugc ngin
cach boi niém mac (d4u hiéu duong ray doi - double-tract/railroad track sign)

Dién giai két qua giai phau bénh Phi dai co mén vi dong tam

PIEU TRI (TREATMENT)

BIEN PHAP CHUNG

Diéu trj mat nudc va kiém hoa trude khi phau thuat

Khang sinh dy phong trude md (cefazolin 30mg/kg hoic clindamycin 10mg/kg duong
tinh mach) dé phong nhiém tring

Thuong khong can dat sonde mili-da day trude mo

THUOC PIEU TRI

Diéu tri hang dAu Diéu tri ndi khoa bfmg atropine duong uéng hoac tinh mach la mét lua chon
thay thé cho phau thuat (3)[A]

Atropine dudng udng: lidu khai dau 0,05 mg/kg/ngay, ting dan dén tbi da 0,1
mg/kg/ngay

Atropine duong tinh mach: lidu khoi dau 0,1 mg/kg/ngay, tang thém 0,01 mg/kg/ngay
cho dén khi hét non, sau d6 chuyén sang dudng udng véi lidu gap doi lidu tinh mach c6
hi¢u qua

Khuyén céo st dung cho bénh nhan khong thé gy mé hoic phiu thuat

Can 5 dén 15 thang dé co mon vi tré vé binh thuong khi diéu tri ndi khoa, mac du tinh
trang noén thuong hét trong vong 7 ngay

Lién quan dén ty 1& thanh cong thap hon va thdi gian ndm vién dai hon so véi phau thuat

PHAU THUAT/CAC THU THUAT KHAC

Phau thuat Ramstedt (mé co mon vi) 1a phuong phéap diéu tri triét dé. Toan bo chiéu dai
co bi phi dai dugc rach, bao tdn 16p niém mac bén dudi

Céc dudng mo bao gdm: dudng md ngang ha suon phai kinh dién, duong md quanh rén
hién dai hon, va k¥ thuét ndi soi

Phuong phap ndi soi cho két qua it dau sau mo hon, thoi gian. nam vién ngan hon, thoi
gian hdi phuc sau mo6 ngan hon, ty 1¢ bién chung thap hon, tham my t6t hon, va co thé
thuc hién ma khong 1am ting thoi gian phau thuét hay bién chimg (3),(4)[A],(5)[B]

NHAP VIEN, PIEU TRI NOI TRU VA CHAM SOC PIEU DUONG

Diéu tri kip thoi dé tranh mat nude va suy dinh dudng



e Diéu chinh r6i loan toan-kiém va dién giai. Phau thuat nén duoc tri hodn cho dén khi cac
rdi loan chuyén hoa dugc diéu chinh

e Bénh nhén can duoc theo ddi ngung thé trude va sau md do ¢ xu hudng bu trir bang
toan ho hap (ngung thd) d6i véi tinh trang kiém chuyén hoa

e Truyén dich tinh mach dé diéu chinh mit nudc va bat thuong chuyén hoa. Bé bu dich tdi
uu ¢ tré nhil nhi, st dung dung dich D5 1/2NS v6i 20 mEq KCl (1)[C]

CHAM SOC LIEN TUC (ONGOING CARE)

KHUYEN CAO THEO DOI
Xuét vién sau phau thuat khi tré dung nap dugc 2-3 cit bu day du (1)[C]
Theo d6i bénh nhan

Chéam soc strc khoe nhi khoa dinh ky

Theo doi sau mo, bao gom theo ddi dau, non, ngung tho

Néu van con non dang ké sau 1-2 tudn, can lam cac xét nghiém hinh anh tiéu hoa trén dé
loai trir mé co mon vi khong hoan toan hodc ro ta trang (1)[C]

DINH DUONG

e Cho in tr do (ad lib) dugc khuyén céo sau phau thuit mé co mén vi vi gitp giam thoi
gian nam vién

e Thoi diém cho in dau tién khong quan trong, nhung cho an sém co lién quan dén tang
kha ning nén ma khong anh huong dén thoi gian nam vién (6)[A]

GIAO DUC BENH NHAN

Tu van cho nguoi chdm soc vé tinh trang ndon sau mo, cac dau hi¢u va triu chirng nhiém trung,
va cach danh gia tinh trang mat nuéc

TIEN LUQONG
Phau thuét c6 tinh cht diéu tri triét dé
BIEN CHUNG

Mit nuéc

Cham phat trién (failure to thrive)

Vang da

Pau bung man tinh va cac rdi loan tiéu hoa chirc ning lién quan dén dau sau phau thuat
M¢ co mon vi khong hoan toan



Thung niém mac

Nhiém tring vét mo

Cham cho an do non sau md
Rach thanh mac

Tran khi dudi da

Ty 1& bién chung 4,6-12% (2)[C]
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MA BENH (CODES)

ICD10 Q40.0 Hep phi dai mén vi bam sinh

PIEM MAU CHOT LAM SANG (CLINICAL PEARLS)

Hep mon vi la bénh 1y pho bién nhét can can thiép phau thuat trong nam dau doi

Bénh thuong biéu hién kinh dién tir 1 dén 5 thang tudi, voi nén vot sau bu va so thay khoi
chéc, di dong & ving ha sudn phai

Siéu am bung la xét nghiém duogc lya chon

Phau thut (m& co mon vi Ramstedt qua ndi soi la phuong phap uu tién) o tinh chat diéu
tri triét dé, nhung diéu tri ndi khoa bao ton bang atropine ciing c6 thé an toan va hiéu qua



