Chay mau Diathesis

CHAN POAN PHAN BIET

% PVC % tiéu cau, mach, rdi loan déng méau
DUONG TIEN NGHI NGOAI LE (PT / INR biét lap 1)
« YEU TO PINH NGHIA HOAC TIEN LENH — VII hodc X

« VITAMIN K HIEU QUA — suy dinh dudng, bénh 1y tuyén tuy, str dung khang
sinh gan ddy, str dung warfarin (giai doan dau)

« BENH GAN

« DIC SOM

INTRINSIC PATHWAY (PTT biét lap 1)

« DPINH NGHIA YEU TO — hiéu qua lién két X cua

yéu t6 VIII (bénh wa chay mau A) hoic yéu td IX (bénh mau kho déng B). Hiéu
sudt tir thi cua yéu t6 XI,

dic biét 1a trong s6 nhitng ngudi Do Thai Ashkenazi (8% la
tau san bay)

« BENH VON WILLEBRAND

« YEU TO YEU TO - thudc chéng d6ng mau lupus do

to1 APA; bénh mau khé dong mic phai do mot

chat trc ché yéu t6 VIII

« SUDUNG HEPARIN

buong di chung (PT 1, PTT 1)



« DPINH NGHIA YEUTO — X, V, II, I

« VITAMIN K DEFICIENCY — suy dinh dudng, bénh 1y tuyén tuy, st dung
khang sinh gan day

« BENH GAN
* DIC
CHUC NANG NHOM (chay méu niém mac v6i PT, PTT binh thuong, va
s6 luong tiéu cau; mat thoi gian
do6i khi 1)
« HANH PHUC — hoi chirng Bernard — Soulier,
Bénh nhuoc co Glanzmann, luu trix
bénh ho boi
« BAT BUOQC - suy thén, suy gan,

roi loan tang sinh tiy, paraproteinemia, tu khang thé, DIC, bénh tich trit mic phai
do ngoai co thé

vong tuan hoan

TAU - bénh mach mau collagen, bénh coi,
chung telangiectasia xuat huyét di truyén
LUU Y — INR =ty 1 chuan hoa quéc té,

gitp chuan hoa viéc dién giai PT

SINH LY HOC

HEMOSTASIS



« HEMOSTASIS CHINH - n6i mo, tiéu cau
« HEMOSTASIS THU HAI — protein d6ng mau
CACH KICH HOAT PLATELET

1. Collagen lién két véi GPIa / Ila trén mang tiéu cau, ciing lién két voi GPIb / IX
qua vWF

2. Tiéu cau trd nén hoat hoa bﬁng cach lién két chu van
(thrombin, adenosine diphosphate, epinephrine, collagen)
3. Tiét ra hat & (serotonin, ADP) va a
hat (vWE, yéu t tang truong, yéu t6 V, yéu td
X, ibrinogen)

4. Sy thay doi cau trac — photpholipit

tré nén san sang cho cac yéu t6 V va VIII lién két

5. Két tap tiéu cau (khong 6n dinh) bai vWF va
ibrinogen lién két v&i GPIIb dugc kich hoat /

Phurc hop Illa

6. Hinh thanh cyc dong ibrin tiéu cau — ibrin — ibrin
duoc lién két chéo bai yéu té XIII va tiéu cau — ibrin qua
GPIIb / ITla

CAC PUONG CHONG LANH

1. Antithrombin lién két véi thrombin va

trc ché n6

2. Thrombin lién két v6i thrombomodulin,

kich hoat protein C va S dé phan cét cac yéu to Va



va Vllla

3. Yéu t6 Xa — tPA (bang ndi mo

té bao) — plasmin — ibrinolysis

YEU TO PIEU HOA NGOQC TRAI

« TONG HQP TRONG SONG - cac yéu t6 I, 11, V, VII, VIII, IX, X,
X1, XII, protein C, S, AT-III, plasminogen

« VITAMIN K PHU THUQC - yéu té II, VII, IX, X, protein C, S
« TONG HOP TRONG TE BAO THAN KY VA
MEGAKARYOCYTES — vWF

CONG NGHE SINH LY HQC (CONT’D) PATHOPHY SIOLOGY (CONT’D)
PIEU HOA PUONG TIET KIEM

Tén thuong mod

Tén thuong ndi mo voi

yéu t6 mo thé hién

Noi tai

con duong

(PTT)

XII

XI

IX

X

IT (Prothrombin)

Fibrin



Fibrin lién két chéo

VII

aVIII

aVv

bXIII

Bén ngoai

con duong

(INR)

aNhirng dong yéu td khong chtra enzym; bFactor XIII dugc goi 1a
"Yéu t6 6n dinh ibrin" boi vi nd cong hoa tri

lién két chéo cac polyme ibrin va ting cudng

cuc mau dong

CAC YEU TO VII VA VIII PAC BIET

« YEU TO VII - thoi gian ban hay ngan nhat (5-7 gio). D3 giam
yéu t VII din dén INR 1. Do d6, INR c6 thé giup

phat hién giai doan dau cua suy gan, DIC, vitamin

K hiéu qua va st dung warfarin

« YEU TO VIII - mét phan cua dong chay dong mau va

c6 yéu t6 von Willebrand (vWF, dugc tong hop boi

té bao néi mo) nhu chat mang trong huyét trong. Vi viy, von
Bénh Willebrand (VWD) dan dén | yéu t6 VIII

PAC PIEM LAM SANG



HOI CHUNG BLEEDING

« CHUC NANG VAT L{ - da/ niém mac (cham xuat huyét, ban xuat huyét, nho /
ngoai da

bam mau, chay mau cam, chay mau loi, rong kinh), chdy méau ngay lap tirc

« CAC YEU TO PIEU KHIEN — khép / co (hemarthroses, mau tu ¢ co, 16n / so
thdy duogc

bam mau), chdy mau cham

PIEU TRA

NEN TANG

« LABS — CBC, phét té bao ngoai vi, AST, ALT, ALP,
bilirubin, albumin, PT / INR, PTT, D-dimer,

ibrinogen

PAC BIET

« NGHIEN CUU HEPZYME — d¢ loai bé heparin khoi
mau mau dé phan biét néu PTT ting cao ¢o 1ap 1a gia mao
« NGHIEN CUU HON HGOP 50:50 — dé phén biét giita
yéu to hiéu qua so véi chat trc ché (hiéu qua yéu t6 hiéu chinh véi nghién ctru két
hop)

« HEMOPHILIA WORKUP — cé4c yéu to VIII, IX, XI

« HOI CHUNG KHANG SINH ANTIPHOSPHOLIPID

WORKUP — sang loc chéng déng mau lupus, khang thé khangardiolipin, pha
loang viper Russell



thot gian noc doc, khang B2 glycoprotein 1

khang thé

« CONG TAC CHUA BENH VON WILLEBRAND — von

Yéu t6 Willebrand (vWF) muc d6 khang nguyén, yéu to

Muc do VIII, hoat dong cua déng yéu td ristocetin,

két tap tiéu cau do ristocetin gay ra

« CONG TAC ROI LOAN ROI LOAN MACH — thoi gian chay mau,
do tap hop tiéu cau

« MYELOMA WORKUP — protein huyét thanh

dién di

SUQUANLY

ACUTE — ABC, 02, IV, truyén mau 2 U PRBC IV
hon 2 gio, truyén tiéu cau 6 U, FFP 15 mL / kg,

két tia dong lanh 10—15 U gq48h d6i voi ibrinogen
hiéu luc

PIEU TRI NGUYEN NHAN HIEU - tranh dung thudc chdng d6ng mau. Vitamin
K deXciency (vitamin K

10 mg PO / IV mdi ngay x 3 ngay). vWD loai I (DDAVP

0,3 ug / kg SC, yéu té do tinh khiét trung gian VIII) '

QUYEN LOI CU THE



BENH VON WILLEBRAND (VWD)

* PATHOPHYSIOLOGY — vWF hoat dong nhu mdt trinh lién két
giita tiéu cau va ndi mac

lium va ca

dong vai tro nhu chat mang yéu t6 VIIL Do dé, tinh trang kém hiéu qua cia vWD
c6 thé dan dén giam muc do yéu té VIII

« DPAC PIEM LAM SANG — rbi loan tiéu cau v4i bam tim, chay mau da hoac
niém mac, va chu ky kinh nguyét day dac ddi v6i hau hét cac loai phu ngoai trir
loai IIN,

biéu hién nhu bénh mau kho dong v&1 mo mém,
khop va tiéu ra mau
« CHAN POAN — Hoat dong cta dong yéu tb Ristocetin

(RCo, danh gi4 kha nang cia vWF huyét twong dbi voi su két hop kiém soat do
ristocetin gay ra

tiéu cau), hoat dong lién két collagen

(danh gia lién két vWF vai collagen), khang nguyén vWF (xét nghiém phi chirc
nang ma dinh lugng

vWF), xét nghiém da mach vWF (gel agarose dé

xac dinh kich thudc cua da phén tir), réi loan két tap tiéu cau (danh gia
vWF lién két véi tiéu cau trong huyét tuong giau tiéu cau ctia bénh nhan)
« PIEU TRI — DDAVP 0.3 pg / kg bang cach truyén tinh mach

hodic 300 pg mot 1an xit moi mii dbi véi loai

ngudi bénh. vVWF tap trung chira tat ca vWF



da phan co thé duoc st dung cho loai II va III va
dé xir tri chay mau va phiu thuat loai

1 bénh nhan

BERNARD — SOULIER SYNDROME — dot bién
ctia GPIb / IX / V (thu thé tiéu cdu cho vWF)

GLANZMANN THROMBASTHENIA — dot bién GPIIb / Ila (thu thé tiéu cau
cho ibrinogen)

BENH BENH TRONG HO BOI — khiém khuyét trong viéc giai phong

hat ti€u cau



