BO Y TE CONG HOA XA HQI CHU NGHIA VIET NAM
Poc lap - Tu do - Hanh phuc

S6: 472 /QD-BYT Ha Noéi, ngay 29thang0hdam 2024

QUYET PINH
Veé viéc Huéng din chan do4n, diéu tri, chim séc, theo doi
va quan ly ngwoi bénh Hemophilia

BO TRUONG BQ Y TE

Can cie Lucit Kham bénh, chita bénh 6 15/2023/QH15 ngay 09 thang 01 niim 2023;

Céin cir Nghi dinh s6 95/2022/NP- CP ngay 15 thang 11 nam 2022 cua Chinh
phu quy dinh chitc nang, nhiém vy, quyén han va co cdu to chike ciia Bo Y té;

Xét bién ban hop ngay 15 thang 12 nam 2022 ciua Hoi dong chuyén mon
nghiém thu Hudng dan chén dodn va diéu tri bénh Hemophilia dwoc thanh lap
theo Quyét dinh s6 2290/QD-BYT ngay 24/8/2022 ciia Bé trucng Bo Y té;

Theo dé nghi cua Cuc truong Cuc Quan ly kham, chita bénh.

QUYET PINH:

Piéu 1. Ban hanh kém theo Quyét dinh nay tai li¢u chuyén mén “Huéng
dan chan doén, diéu tri, cham soc, theo ddi va quan ly nguoi bénh Hemophilia™.

Piéu 2. Tai liéu chuyén mén “Hudng dan chan doén, diéu tri, cham soc, theo
ddi va quan ly nguoi bgnh Hemophilia” duge dp dung tai cac co so kham, chira
bénh trong ca nudc, noi co du diéu kién thuc hién.

Dleu 3. Quyét dinh nay c6 hiéu lyc tir ngay ky, ban hanh va thay thé Quyét
dinh s6 4984/QD-BYT ngay 16 thang 9 nam 2016 vé “Huong dan chan doan va
diéu tri bénh Hemophilia sira d6i, bo sung” va Quyet dinh s6 3407/QD-BYT ngay
06 thang 6 ndm 2018 cua B truong Bo Y té vé “Hudng dan quan ly va diéu tri
hemophilia tai y té co s6”.

Diéu 4. Cac 6ng ba: Chanh Vin phong B9, Cuc truéng Cuc Quan ly Kham,

chira bénh, Chanh thanh tra B, Cuc truong, Vu Truong cac Cuc, Vuthuoc Bo Y

té va Giam ddc So Y té c4c tinh, thanh pho truc thuge trung wong, Giam doc cac

Bénh vién, Vién tryc thuoc Bo Y té, Thu trudng y té cac nganh chiu trach nhiém

thi hanh Quyét dinh nay./.

Noi nhin: KT BO TRUONG
- Nhu dicu 4; s ; i

- Bo truomg (dé blc);
- Luu: VT, KCB.

fan Vin Thuin
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HUONG DAN CHAN DOAN, DIEU TR, CHAM SOC, THEO DOI VA
QUAN LY NGUOI BENH HEMOPHILIA

(Ban hanh kem theo Quyet dinh s6 472.. /OP-BYT ngay 29 thang02nam 2024
ciia B trucng Bo Y 16 vé viéc ban hanh tdi liéu chuyén mén “Hudbng dan chan
dodn, diéu tri, chdm sée, theo ddi va quan Iy nguoi bénh hemophilia”).

1. DPAI CUONG

Hemophilia la mot bénh chdy mau di truyén lién quan dén nhiém sdc thé
gi6i tinh X gdy ra do giam hodc bit thudng chirc ning yéu 6 VIII (Hemophilia
A) hoic yéu t6 IX (Hemophilia B). Tai Viét Nam, udc tinh hién nay c6 trén 10.000
ngudi bénh va 50.000 ngudi mang gen bénh.

Pé c6 duoc stic khoe tdt, it bi di chtng, c6 thé tham gia céac hoat dong xa
héi (lao dong, hoc tap, cong tac...) thi nguoi bénh khong chi cAn duoc chan doan,
diéu tri ndi tra tai mot trong cac co s& diéu tri bénh hemophilia, ma con can dugc
quan ly, theo d&i, cham séc boi nhiéu chuyén khoa, diéu tri sém khi c6 chay mau,
didu tri ngin nglra chdy mau va giai cam mg mién dich bang cach bd sung tac
nhin dong mau ngay tai co sO'y té, cling nhu tai cong déng (noi sinh sdng, lao
dong, hoc tap, cong tac...) sau khi da dugc didu tri 6n dinh tai co s& diéu tri bénh
hemophilia. Viéc c6 mot huéng dén ddy di v& chin doan, diéu tri, quan 1y, chim
séc, theo ddi bénh nhan hemophilia 13 hét stic can thiét. Huéng din nay gém 3
phan: Phin A huéng dan chén doan va diéu tri; phan B huéng dan quan ly, chim
soc va theo d(“)i‘ngub’i’bénh; phén C trach nhiém thuc hién cta c4c bén.

2. MOT SO KHAI NIEM
2.1. Piéu tri ngiin ngira chiy mau

La phuong phap didu tri bang cich bd sung tic nhin déng mau dinh ky aé
ngén ngua 3<éy ra tinh trang chay mau.

2.2. Pieu tri chdy mau s6m

La bd sung yéu t8 VIII hodc yéu t6 IX cang sém cang tbt, tdt nhat 1a trong
vong 02 gio sau lghi ¢ chady mau dé cam mau cho ngudi bénh.

2.3. Co sé dieu tri hemophilia

La céc co s& kham bénh, chita bénh diéu trj bénh hemophilia dap ung du cac
diéu kién theo quy dinh.

2.4.Co soy té

- La c4c co s& kham bénh, chita bénh d3 duoc cap Gidy phép hoat dong kham
bénh, chita bénh. '
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- Nhan vién y té d4 dugc cip ching chi hanh nghé kham bénh, chita bénh.
2.5. Ngwdi bénh hemophilia

La nguoi bénh di dugc co sé diéu tri hemophilia chin doan mic bénh

hemophilia.
2.6. Than nhin ciia ngwoi bénh theo quy dinh tai Luat Kham bénh, chita

bénh s 15/2023/QH15.
A. CHAN POAN VA PIEU TRI BENH HEMOPHILIA

1. CHAN POAN

1.1 Chén doan xac dinh

1.1.1. Lam sang:

- Nguoi bénh thudng 13 nam gidi, hiém gip & nir gidi.

- Bénh thudng biéu hién tir khi con nhé, thong thudng & d6 tudi tap di dbi véi
nguoi bénh mirc d6 néing, mudn hon voi ngudi bénh mire do trung binh va nhe;

- Chay méu khép, co, duéi da, niém mac. .. lau cAm, xuit hién tu phat hodc sau
chén thuong, ti phat nhidu I4n, dic biét 1a & khép, co;

- Chay méu kéo dai bat thuong sau chin thuong hogic phiu thuat;

- Bién dang khép, teo co do chay mau nhiéu 1n;

- Tién sir gia dinh: c6 ngudi nam gi6i lién quan ho me bi chdy méu lau cam.

1.1.2. Xét nghiém:

- Thoi gian thromboplastin ting phin hoat hoa (Activated partial
thromboplastin time — APTT) kéo dai;

- Pinh luong yéu t6 VIII: giam dudi 40% (bénh Hemophilia A);

- Pinh luong yéu t6 IX: giam dudi 40% (bénh Hemophilia B);

- Céc xét nghiém: s luong tiéu clu, thoi gian prothrombin (prothrombin time
— PT), thoi gian thrombin (thrombin time — TT), fibrinogen, dinh luong yéu t6
von Willebrand binh thudng.

1.2. Chén doan mirc dd

Cin ctr vao ndng d6 hoat tinh yéu t6 VIII hoic yéu t6 IX co s& cua ngudi

bénh, chia thanh 3 muc do:

- Mtrc d§ nang: dudi 1 %;
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- Mitre d6 trung binh: tir 1 % dén 5 %;
- Mitc d6 nhe: tir trén 5 % dén dudi 40 %.
1.3. Chin doan phan biét
Cin chén doan phén biét: |
- Bénh Hemophilia A v6i bénh von Willebrand;
- Bénh Hemophilia véi cac nguyén nhén khac gay kéo dai APTT.
1.3.1. Bénh von Willebrand:
Ciing bidu hién chay méu va gidm yéu t6 VIIL Tuy nhién:
- Ldm sang:
+ Gip & cé nam gi6i va nit gioi;
+ Biéu hién chinh 1a chay m4u niém mac, it gdp chay mau co khop.
- Xét nghiém:
+ Phan tich chirc ning tiéu cau (platelet function assay — PFA): kéo dai;
+ Thoi gian méau chay: kéo dai;
+ Co cuc mau dong: co khong hoan toan;
+ Dinh luong yéu t6 VIII: giam;
+ Dinh luong yéu t6 von Willebrand khédng nguyén (VWF:Ag): giam;
+ Dinh lugng yéu t8 von Willebrand hoat tinh (VWF:Act): giadm;
+ Ngung tap tidu cau vai Ristocetin gidm, con vdi cac chit kich tap tiéu cau
khéc thi binh thuong.
1.3.2. Cdc nguyén nhin khdc giay APTT kéo dai:
a) Do thiéu hut cdc yéu 16 khdc tham gia con duwong dong mdu ndi sinh:
- Do thiéu yéu t6 XI bam sinh:
+ Gap 6 ca nam va nit;
+ Thudng chi chay mau bt thuong sau can thiép, phau thut;
+ Dinh luong yéu t6 XI giam.
- Thiéu yéu té XII, prekalikrein hodc kininogen trong lwong phdn tir cao bdm
sinh:
+ Gip ¢ ca nam gidi va nit gi&i;

+ Lam sang khong co biéu hién chay mau bét thuong;

\tad
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+ Dinh luong thiy giam mot trong cic yéu td XII, prekalikrein hodc
kininogen trong luong phén tir cao.
b) Do co chdt v ché:
- Hemophilia méc phai:

+ Lam sang: Khong co tién st chdy mau bit thuong, hay gdp ¢ nguoi lon
tudi, mic bénh tu mién hodc ung thu, phu nit sau sinh. Thuong xuét huyét duodi
da, tu mau trong co nhiéu hon 13 chdy mau khop;

+ Xét nghiém: APTT kéo dai, chét trc ché dong mau ndi sinh duong tinh, yéu
td VIII hodc IX giam, c6 chét tic ché VIII hodc yéu tb IX.

- Khang thé khang phospholipid:

Pa sb cac truong hop khong co6 bidu hién 1am sang, mot s6 nam trong hdi
chimg khang phosphopholipid thi c6 thé biéu hién 1am sang nhu sau:

+ Lém sang: Thudng c6 biéu hién tic mach (& nguoi tré), say thai lién tiép,
hodc thai luu, sinh non, tién san giat.

+ Xét nghiém:

o APTT kéo dai;
e Khang dong ndi sinh khéng phu thudce thoi gian va nhiét do: duong tinh;
e Khang thé khang phospholipid nhu: khang dong lupus (lupus
anticoagulation — LA), anti — cardiolipin, anti-p2 glycoprotein...: duong
tinh 2 1an, cach nhau it nhét 12 tuln.
1.4. Phat hién va danh gia triéu chirg chidy mau
- Siéu Am co, khép phat hién chay mau. Trudng hop cén thiét c6 thé chup cong
hudng tir hat nhan (MRI);
- Tbng phan tich té bio mau ngoai vi, dinh luong sét, ferritin dé danh gié tinh
trang thiéu mau;
- Céy dich vét thuong khi ¢ vét thuong hd; cAy méau khi nghi ngo c6 nhiém
trung...; |
_ Siéu am b bung dinh ki mdi 3 — 6 thang, khi nghi ngd chay mau hodc c6 bénh
li lién quan dén 6 bung;

- Chup cét 16p vi tinh (CT) b bung khi nghi ngd ¢6 chay mau;
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- Chyp CT so néo néu bi chin thuong dAu hodic c6 dau hiéu than kinh khu tra,
nghi ngd ¢o xuét huyét ndo, mang ndo...;

- Céc xét nghiém khac: tiy thudc vao tinh trang ngudi bénh.

1.5. Ch4n doan nguyén nhan

D& chin doan duoc nguyén nhan gy bénh, can x4c dinh dot bién gen yéu tb
VIII hodc yéu td IX va céc tdn thuong di truyén c6 lién quan.

Do dic diém tén thuong di truyén trén gen F8 va F9 khac nhau nén phac )
chén doan phan tir cho bénh hemophilia A va hemophilia B ciing khac nhau.

Trinh tu xét nghiém dbi v&i ngudi bénh hemophilia A mirc d6 ngng 1a: dao
doan intron 22, néu Am tinh thi tim ddo doan intron 1, néu am tinh v&i dao doan
intron 1 thi tiép tuc gidi trinh ty gen, néu sau giai trinh ty gen khong phat hién dot
bién thi can lam xét nghiém khuyéch dai dau do da moi dua vao phan tng ndi
(Multiplex Ligation — dependent Probe Amplification — MLPA) dé phat hién céc
d6t bién méat doan/ldp doan 16n. Vi nhitng ngudi bénh hemophilia A muc do
trung binh va nhe va tAt ca nguoi bénh hemophilia B can thuc hién xét nghiém
giai trinh tu gen, néu sau giai trinh ty gen khong phét hi¢n dot bién thi can lam
xét nghiém MLPA dé phat hién cac dot bién mét doan/lip doan 16n.

1.6. Chin doan bién chirng

1.6.1. Xudst hign chét iec ché yéu 16 VIII hodc yéu t5 IX

a) Mot s6 dinh nghia:

- Chét trc ché 12 khang thé dong loai chéng lai yéu t6 VIII hoic yéu t6 IX lam
trung hoa chirc nang cua yéu t6 dong mau tiém vao, gay khé khan cho viée cam
chay mau.

- Chét e ché duong tinh khi kiém tra bang phuong phap Bethesda hodc
Bethesda c6 cai tién Nijmegen ghi nhan hiéu gid > 0,6 don vi Bethesda (Bethesda
unit, viét t4t 1a BU) d6i véi yéu té VIII va > 0,3 BU tré lén ddi v6i yéu t6 IX.

- Uc ché dap tmg thap late ché c6 hiéu gia < 5 BU; uc ché dap ting cao 12
tic ché > 5 BU.

b) Thoi diém cén kiém tra chdt ikc ché:

- Dinh ky mbi 6 thang, ddc biét 1a v6i nhiing ngudi bénh méi duoc chin doan;
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- Trong vong 4 tudn k& tir thoi didm mili tiém cudi cling sau khi dugc didu tri
tich cuc bang yéu t6 (vi du diéu tri hang ngay bing yéu t6 (VIII/IX) va tir 5 ngay
trd 1én);

- Trudc phau thuét hodc can thiép c6 nguy co’_chéy mau;

_ Bt ot khi ndo néu thiy 1am sang dap tmg kém véi diéu tri, két qua dinh
luong yéu t6 VIII hogc yéu t IX thip hon lidu da tinh toan va/hodc thoi gian ban
hay cua yéu tb rat ngin.

1.6.2. Lay nhiém virus qua dwong truyén mdu:

Cin kidm tra bing xét nghiém HBV, HCV, HIV trude khi didu tri, dinh ky
mdi 3-6 thang/1an hoc khi ¢6 biéu hién 14m sang nghi ngo.

Néu nhidm cac virus trén can dinh lugng ban sao virus va cac xét nghiém cd
lién quan dé duoc diéu tri kip thoi.

1.6.3. Cdc bién chitng hé co, xwong, khop:

Pé chin doan bién ching, thy thudc ton thuong ma c6 céc chi dinh khac
nhau, nhu: siéu am co, khop...; chup X-Quang xuong khép tir 6-12 thang/lan
hoiic khi c6 bat thuong. Truong hop cn thiét c6 thé chup MR

1.6.4. Cdc bién chitng khdc:

Tuy thudc vao tinh trang nguoi bénh dé c6 chi dinh xét nghiém, chin doan
hinh &nh va tham do chirc nang phu hop.

1.7. Chéan doan ngudi mang gen hemophilia

1.7.1. Ngwoi phu ni¢ chéc chin mang gen khi thoa man it nhat 1 trong 4 diéu
kién sau:

- C6 it nht 2 con trai bi bénh;

- C6 bb bi hemophilia;

-C6 1 con trai bi bénh va cé it nhét 1 nguoi dan ong trong ho me bi bénh;

_C6 1 con trai bj bénh va trong gia dinh ho me c6 it nhét 1 ngudi dugc chén
doén 13 ngudi mang gen bénh.

1.7.2. Ngwoi phu nit c6 kha nang mang gen khi théa mén mot trong 3 diéu

kién sau:
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- C6 1 con trai bi bénh va trong gia dinh khong c6 ai bi bénh cling nhu mang
gen bénh;
- C6 it nhét 1 nguoi dan dng trong ho me bi bénh va khong c6 con trai bi bénh;
- C6 me, di, chi em rudt, chi em ho, ba ngoai, chau gai... 1a nguoi mang gen.
Luwu y : Can dinh lugng yéu t6 VIII hodc yéu t6 IX cho tAt ca nhitng nguoi
mang gen va c6 kha nang mang gen bénh. Ngudi c6 ndng d6 yéu t5 VIII hoidc yéu
t6 TX dudi 40 % thi duoc coi 1 ngudi mang gen 6 triéu chimg va phan loai do
ning twong tu nhu nguoi bénh hemophila. Pdi véi nhitng ngudi nghi ngd mang
gen can 1am thém xét nghiém phén tich di truyén dé xac dinh chinh xac.
1.8. Chén doan trudec sinh thai nhi mang gen hemophilia
Thuc hién tai céc co s& chuyén khoa, c6 su phdi hop gitta cac chuyén khoa,
nhu Huyét hoc, San, Di truyén. .
Cén luu y bd sung yéu t6 dong méu cho thai phu c6 ndng d6 yéu t6 dong
méu thap trudce khi tién hanh thu thuat.
1.8.1. Déi twong: |
La nhitng phu nit mang gen hodc c6 kha nang mang gen bénh hemophilia
dang c6 thai.
1.8.2. Phwong phap:
Xét nghiém ADN cua thai nhi bang sinh thiét gai rau & tun thai thir 9 dén tuan
th(r 14, hodc choc hut t& bao nude 6i & tudn thai thu 16 dén tudn thir 20.
1.9. Chin do4n truéc chuyén phoi
1.9.1. Muc dich:
Dé lya chon nhiing phoi thai khong mang gen bénh hemophilia.
Thuc hién tai cic co sé chuyén khoa, cO su phéi hop giita cac chuyén khoa
Huyét hoc, San, Di truyén. ..
1.9.2. Péi twong:
’Phu nit mang gen hemophilia hodc vg cuia ngudi bénh hemophilia.

1.9.3. Phwong phap:
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Xét nghiém va lya chon phéi clia vo nguoi bénh hemophilia hodc cia nguoi
phu nit c6 mang gen hemophilia dé tim ra phoi khong mang gen bénh 1di cAy vao
tlr cung ngudi me.

~ 2.PIEU TRI
2.1. Nguyén tic

- Cén 4p dung PRICE dé bao vé va hd trg cAm mau (PRICE la chir viét tit
clia c4c tir tiéng Anh sau: Protect = bao vé, Rest = nghi ngoi, Ice = chuwom da,
Compression = bang ép, Elevation = ning cao chd ton thwong) (chi tiét tai Phu
luc 1).

- B6 sung tac nhan déng mau dinh ky d6i véi céc trudong hop cb kiéu hinh
ning dé ngin chin cac dot chay mau tu nhién xay ra.

- Khi bi chay mau cin bd sung yéu t6 VIII hogc yéu t6 IX du dé cAm méu

cang sém cang tbt, tot nhit trong vong 2 gid ké tir khi c6 chay méau. Néu nghi ngd

chay méau can diéu tri ngay.

- Néng do yéu t6 VIII hodc yéu t8 IX cén dat phu thudc vao vi tri chay mau,
muc do chay mau va muc dich diéu tri (dé cAm méu hay ngin ngira chiy mau, ngan
ngtra chay mau khi mo ...).

- Khong dung thubc anh huodng dén chtrc ning tiéu cau, han ché tdi da viéc
tiém bép.

2.2. Thube va ché phim diéu tri

- Yéu t6 VIII hodc yéu t6 IX 1a ché phdm sinh hoc ¢6 tir cac ngudn sau:

+ Nguon yéu t6 VIII: Huyét tuong tuoi, huyét twong tuoi dong lanh, tia lanh,
yéu t6 VIII ¢o dic ngudn gdc huyét tuong ngudi, yéu t6 VIII c6 dic tai t6 hop,
yéu t6 VIII c6 ngudn gbc tir lon, yéu t6 VIII tac dung kéo dai;

+ Nguon yéu té IX: Huyét tuong tuoi, huyét tuong tuoi dong lanh, huyét
tuong da tach taa, yéu t6 IX cb dic ngudn gbc huyét tuong nguoi, yéu t6 IX ¢
dic tai td hop, yéu td IX tac dung kéo dai.

Tuy nhién, ndng d6 yéu t§ VIII, yéu t6 IX trong ché pham huyét trong va
huyét twong tuoi dong lanh thap, dé gay qua tai tudn hoan, vi vy chi dung khi
khong c6 ché pham khac thay thé.

\naf



10

2.3. Céch tinh lidu yéu t6 dong mau
2.3.1 Poi voi Hemophilia A: _
Yéu t6 VIII chn dung (don vi - IU) = (VIILa- Vi) % x P(kg)/ 2
Trong do:

- VIILa: Nong d6 yéu t6 VIII can dat (%);

- VIIIpn: Nong d6 yéu té VIII ngay trudce khi didu tri cia ngudi bénh (%);

- P: Cin n3ng cuia nguoi bénh (kg).

Luu y: Dbi v6i yéu t6 VIII thong thuong, thoi gian ban hiy tir 8 - 12 gio,
vi vay, truong hop chay mau ning, & vi tri nguy hiém thi cin bd sung mdi 8 -12 gio.
2.3.2. DPéi véi Hemophilia B:

Do thoi gian ban huy cua yéu td IX tir 18 — 24 gid, vi vay, cir 24 gio mot l4n
cin phai bb sung yéu t6 IX theo cong thirc sau:

Yéu t6 IX chn ding (don vi - IU) = (IXca — IXbn)% x P(kg)

Trong do:

- IXca: ndng do yéu td IX can dat (%);

- IXpn: ndng d6 yéu t6 IX ngay trude khi didu tri cia ngudi bénh (%);

- P: c4n ndng cia nguoi bénh (kg).

Luru y: Déi v6i yéu tb VIII hogic yéu t6 IX c6 tac dung kéo dai thi tity thude
vao timg ché phim va myc dich diéu tri ma khoang cach gitra cac 14n dung c6 thé
thay dbi.

2.4. Diéu tri chay mau

Can ¢ vao vi tri, mirc d6 chdy mau va muc dich diéu tri ma tinh liéu yéu td

VIII hodc yéu t6 IX can bd sung theo huéng din & Bang 1 dudi day.

Bing 1: Nong d@p yéu té dong mdu cén dat va théi gian diéu tri khi cé chdy mdu

Hemophilia A Hemophilia B
Nong @ | Thoi gian Nong | Thoigian
Tinh trang bénh can dat duy tri do can duy tri
(%) (ngay) dat (%) (ngay)
1 — 2 ngay; 1 — 2 ngay, co

c6 thé 1au hon

15-30 15-30

thé 1au hon

Khép, chay méau rang miéng

néu chua dap
ung hoan toan

néu chua dép
ung hoan toan

Dl
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Hemophilia A Hemophilia B
Nong dd Thoi gian Nong Thoi gian
Tinh trang bénh can dat duy tri do can duy tri
(%) (ngay) dat (%) (ngay)
n LA 2 — 3 ngay; 2 — 3 ngay, co
Co (khong c6 ton thuong A i R1a 2 1a
than kinh di kem, trir o thit | 1530 | c&helaubon g 50| (e lauhon
A néu chua dap néu chua dap
lung chéu) , s N . ~ N
_ ung hoan toan ung hoan toan
Co thit ung Tan cong | 40—60 1-2 40 — 60 1-— 2‘
1o , 3-5;
chiu hoac co ¢ 3-5; e A1t qas
sdu ¢6 ton c6 thé kéo dai c6 the 1?60 dai
A Duy tri 20-30 £ . x. | 20—30 | hon dén khi
thuong than hon dén khi hoi hdi phuc chirc
kinh di kem phuc chtrc ndng pht
nang
S Tancong | 6080 | 1-5 60 — 80 1-5
Di‘;‘l;rfhaéldﬁmh Duytd | 30— 50 610 30-50 | 610
gUONE " Cingcd | 20-30 11-21 20-30 | 11-21
Xubt huyét tiéu | Tancong | 40— 60 1-7 40 — 60 1-7
hoa Duy tri 20 — 40 8—14 20-40 8—-14
Dai mau 3050 3-5 30-50 3-5
Vét thuong sdu 30—50 5-17 30-50 5-17
C3 v nerc Thn cong | 60— 80 1-7 50 —170 1-7
&t Duyti | 30-50 8— 14 30— 50 8 14
Truéc mb | 40— 60 40 — 60
N 1 — 5 ngay
x e 1 a 1 — 5 ngay, tuy \ Ao Oy
Phau thugtnhd | . e | 30 40 | thude vao loai | 30— 40 | B thubevao
x A loai phau
phau thuat thuat
Trubc mb_| 60— 80 60— 80 '
x e 12 50— 80 1-3 40 — 60 1-3
Phau thugtlon | g, md [ 30-50 4=6 30-50|  _4-6
15-30 7-14 15-30 714

Dbi véi nhitng trudng hop chdy méu nang, & céac vi tri nguy hiém, trong va
sau phau thut can lam dinh lugng yéu t6 déng mau dé theo ddi hiéu qua diéu tri
va kip thdi didu chinh lidu. Néu sir dung ché pham ¢6 chira yéu t6 VIII/IX c6 thoi
gian ban huy kéo dai thi khoang cach gitra cac 14n dung s& cach xa nhau hon tiy
thudc vao timg ché pham.

2.5. Didu tri h3 trg
2.5.1. Thudc vrc ché tiéu fibrin: Acid tranexamic

- Chi dinh: khi c¢6 chay méu, dic biét la chay mau niém mac;

ik
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- Chéng chi dinh: dai méu, phau thuat 16ng nguc;

- Liéu luong va duong dung: 10mg/kg x 2 -3 1an/ngay tiém tinh mach hoic
15-25 mg/kg can ndng x 3 — 4 1An/ngay udng; ding trong 5 — 10 ngay.

-Luuy:

+ Acid tranexamic c6 thé ding don ddc hodc dung két hop véi lidu tiéu chuin
yéu t6 déng méu bao gbm ca yéu t6 bic cau (phirc hop prothrombin ¢d dic hoat
hoéa Actived Prothrombin Complex Conncentrate — aPCC hoéc rFVIla).

+ Acid tranexamic chéng chi dinh dung cho nguoi bénh hemophilia B diéu tri
bang phirc hop prothrombin c6 dic do lam ting nguy co huyét khéi.

2.5.2. Desmopressin: Lam tang ndng do yéu td VIII ciia ngudi bénh béng cach
giai phong tur kho dur trir.
- Chi dinh cho hemophilia A mtc 0 nhe va trung binh, cAn 1am test danh
gi4 hiéu qua trudce khi ding thude.
- Pudng dung: truyén tinh mach, tiém duéi da hodc xit milii;
- Liéu ding:
+ 0,3 dén 0,4 pg (mi-cro-gam)/kg can ning/ngdy, pha v6i 50 -100ml nude
mudi sinh i, truyén tinh mach trong 20 — 30 phut; hoac
+ 150 pg xit miii dinh liéu chuén, 01 nhat/mdi miii; véi ngudi dudi 40 kg chi
can xit 1 nhat 1 du.
- Cin han ché dich truyén va nudc udng, theo déi Natri mau do c6 thé gay
ha Natri.
- Chéng chi dinh cho tré duéi 2 tubdi.
2.5.3. Corticoid
- Chi dinh: viém khdp sau khi d& ngung chay mau;
- Liéu luong: tir 0,5 — 1 mg/kg can ning;
- Thoi gian sir dung: dudi 2 tuan.
2.5.4. Giam dau : paracetamol, paracetamol két hop codein ;
2.5.5. An thin
2.5.6. Tép phuc hoi chiec ning hang ngay va sau méi dot chay mdu
2.6. Diéu tri bién chirng
- Piéu tri thidu mau: bd sung.sét, truyén khdi hong cau;

- Pidu trj c4c triéu chimg nhidm tring (néu co) bang khang sinh;

(il
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- Didu tri viém khép bang Ytrium 90 (tiém trong khép theo phac d6 chuyén
khoa);

- Piéu tri viém gan B, viém gan C, HIV (néu c6) theo phac do;

- Didu tri cc bién ching khéc (néu co);

- Didu tri cac bénh di kém (néu co).

2.7. Didu tri khi ngwdi bénh cin phiu thuit

- Céc phau thuat, thu thut c6 xAm 14n nhu nhd ring, ndi soi, lay khi mau,
choc dich mang phdi... can dugc sang loc chét trc ché va bd sung yéu t6 dong
mau dé dam bao an toan cho ngudi bénh.

- Céc can thiép ngoai khoa cAn duoc tién hanh tai co sd'y té c6 du diéu kién
chén doén va didu tri hemophilia, hodc c6 phéi hop véi co s& diéu tri hemophilia
va dugc st dung ché phém yéu t6 dong méau nhu didu tri tai co s& diéu tri
hemophilia.

2.8. Piéu tri ngin ngira chidy mau

2.8.1. Nguyén tic:

- B6 sung dinh k¥ tac nhan dong mau cho nhiing ngudi bénh mire do nafmg

va mirc d6 trung binh c6 kiéu hinh ning (tin sudt chay mau cao, chiy méu cac vi
tri nguy hiém nhu no, xuét huyét tiéu hoa, chay méu trong 6 bung, tu mau sau
phtic mac, c¢6 khép dich...) dé ngan nglra xay ra tinh trang chay méu.

- B4t dAu sém sau khi c¢6 chay méau khép 16n (12 mot trong cac khdp vai,
khuyu, hang, gbi, ¢ chan) 1an thir nhit va truéc 1an chay méau khép 16n lan thi
hai va truée 03 tudi.

- Uu tién st dung ché phim c6 thoi gian ban huy dai, dudong dung thuén tién
dé giam s6 1an tiém truyén cho nguoi bénh, dac biét 1a tré nhd.

2.8.2. Déi twong dp dung vi ché phim sir dung:
- Hemophilia A khoéng cé chat tc ché: sir dung yéu t6 VIII hoic
Emicizumab.
- Hemophilia A c¢6 chat e ché: st dung Emicizumab.
- Hemophilia B: sir dung yéu t6 IX.
2.8.3. Liéu lwong:
Liéu luong va khoang cach gifra cac 14n tiém phu thudc vao dic diém cua

moi ngudi bénh nhu tudi, kha ning tiém tinh mach ngoai bién, hoat dong thé luc,
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dic diém chay mau, dic diém ton thuong xwong khép, duge dong hoc cla yéu t6
V11, yéu t6 IX ctia chinh ngudi bénh d6..., tuy nhién liéu thong thuong nhu sau:
a. Yéu té VIII hodc yéu t6 IX tiéu chudn:
- Hemophilia A: tir 10 — 20 TU/kg/lan x 2 — 3 lan/tuan;
- Hemophilia B: tir 10 — 20 IU/kg/l4n x 1 — 2 1an/tuan;
b. Yéu té VIII/IX c6 thoi gian bdn hity kéo dai:
Liéu luong, khoang céch gifta cac 14n tiém tiy thudc vao timg ché pham.
c. Emicizumab: ,
Thudc dugc sir dung tiém dudi da dé diéu tri ngan ngira chdy mau cho ngudi
bénh hemophilia A, trong do:
- Liéu nap: 3 mg/kg/lan/tudn, sir dung trong 4 tuan.
- Lidu duy tri: chon mt trong ba cach dung sau day, bét du tir tudn thir 5:
+ 1,5 mg/kg/tuan (ding hang tuan), hozic
+ 3 mg/kg/mbi 2 tuén, hosc
+ 6 mg/kg/mbi 4 tuan.
2.8.4. Luu y
C6 thé ciy budng tiém tinh mach duéi da néu kho lay tinh mach ngoai bién.
2.9. Didu tri kiém soat chiy mau sém '
Cin duoc thuc hién trong vong 2 gios k tir khi ¢6 déu hiéu chay méu (chi tiét
tai Phu luc 2).
Liéu luqhg yéu t6 déng mau cAn dat va thoi gian diéu tri can ¢t vao vi trf va
murc 6 chay méu, dugc chi ra & Bang 2 dudi day.
Bing 2: Nong dp yéu to dong mdu cdn dat, thoi gian diéu tri va thdi dp xir tri

khi cé chay mdu sém (trong vong 2 gio tir khi co ddu hiéu chiy mdu):

Vi tri chay mau I}It‘ﬁn’g do Thoi gian Ghi chu

yéu to VIII dieu tri

hodc yeu to

IX can dat

(%)
Chay mau thong thwong
- Chay mau co (trir co that lung Néu sau 3 ngay
chau) o] . |khong chuyén bién,

- Chay méu khép 10-20 | 1-3ngdy | 14 benh phai
- Chay mau chén rang, ludi, moi

O
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- bt tay dén kham va diéu
| tritai bénh vién.

truée khi chuyén ngudi bénh dén bénh vién nhu sau:

Chiy mau phirc tap: Cin nrhdp vién dé diéu tri ni trii trong vong 48 gio, lidu diéu tri

- Chdy mau co thit lung chau
- Xuat huyét ti€u hoéa 30-50 1 — 2 ngay
- Pai mau

tri trude khi chuyén ngudi bénh dén bénh vién nhu sau:

Chay mau nguy hiém: Cin duwa nguoi bénh dén bénh vign cang sém cang 10t, liéu diéu

- Chay méau ving cd 30— 50 1 -2 liéu,

cach nhau 12
gid d6i voi
Hemophilia A
50-80 | va24 giy ddi
voi
hemophilia B

- Chay méau néo, hé than kinh trung
uong

2.10. Didu tri ngudi bénh khi ¢6 chit e ché
2.10.1. Diéu tri chiy mdu:
a) Nguoi bénh cé chat ik ché ddp tmg thdp (chdt ke ché < 5 BU):

Str dung yéu t6 VIII lidu cao theo mdt trong hai cach tinh lidu sau:

- Céch 1: lidu nap tir 70 — 100 IU/kg c&n ndng; sau d6 duy tri 4 -10 IU/kg/gio
truyén lién tuc trong thoi gian tir 3 -5 ngay.
- Céch 2: tir 20 — 40 TU/kg can nang cong vai 20 IU/kg mdi BU chit trc ché.

Luwu y: Cén do r;éng d6 yéu td VIII sau 15 phit tiém 1iéu nap va lidu duy tri
8 didu chinh lidu do d4p ung khéc nhau giita céc c4 thé.

b) Nguoi bénh co chét trc ché ddp 1ing cao (chdt vk ché > 5 BU):

Didu tri bang yéu td béc cau (bypass). Dya vao dép ing didu trj trude d6 clia
nguoi bénh, kha ndng 14y ven, tién st dap mg mién dich nhé, kinh nghiém cua
béc si diéu tri, su c6 san cla ché phém. .. Iura chon mot trong hai ché phém:

- Phitc hop Prothrombin c6 ddc hoat hoa (Activated Prothrombin Complex
Concentrate — aPCC): tir 50 — 100 IU/kg cén néng/ mbi 6 — 12 gid, t6i da khong
qua 200 IU/kg can ndng/ngay.
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- Yéu td VlIa tai t6 hop (tFVIla): 90 pg/ke can ning/ lidu x 1 — 3 lidu, mbi
lidu cach nhau 2 — 4 gid néu khong dap tng, hodc lidu duy nhat 270 pg/kg can
ning. Néu con chay mau thi sau 6 gid tiém nhéc lai 90 pg/kg can ning.

Lueu p: Trong truong hop khé kiém soat chay méu can diéu chinh liéu hosc
thay dbi loai ché phim, hozc sir dung phéi hop 1an luot va nén tham véan bac si
chuyén khoa.

2.10.2. Phéiu thudt & ngwoi bénh cé chit iec ché:
a) Néu nguoi bénh phdu thudt theo chirong trinh:

Trao dbi huyét tuwong tir mot dén hai 14an d loai trir G ché, sau d6 c6 thé sir

dung yéu t6 VIII hozic yéu t6 IX néu hiéu gia chét trc ché thap hodc khéng con.
b) Néu ngueoi bénh can phdu thudt cdp cieu:

Chon mét trong hai ché phdm aPCC hoic rFVIIa. Liéu goi ¥ d6i véi phau
thuét 16n nhu sau:

- rFVIla: tiém tinh mach, trong d6:

+ Liéu tn cong: tir 90 — 120 pg/kg can ning, trude khi phau thuat 30
phut;

+ Sau d6 90 pg/kg can ning mdi 2 gid trong vong 48 gio;

+ Tiép theo 90 pg/kg can ning mdi 3 — 6 gid, trong thoi gian tir ngay thir
3 dén ngay thi 8;

+ Sau d6 90 pg/kg can ning mdi 6 — 12 gid dén khi lién vét thuong.

- aPCC: tiém tinh mach, trong do:

+ Liéu tAn cong: tir 50 — 100 IU/kg can ning, st dung trude khi phiu thuat

1 gio;

+ Nhéc lai lidu trén mdi 6 — 12 gid, tdng lidu khong qué 200 IU/kg can
nang/ngay;
+ Giam liéu dan dén khi lién vét thuong.
Tuy thudc vao dap tng ciia timg ngudi bénh va loai phiu thuat, khoang
cach gifta cac 14n tiém c6 thé cach xa nhau hon.
2.10.3. Diéu tri logi triv chit vec ché:
a. Trao déi huyét twong:
Diéu trj khi can giam hiéu gi4 chét &c ché nhanh chéng nhu trude khi phu

thuat c6 ké hoach hoic chay mau khong kiém soat dugc véi thude bypass.

(1
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b. Gidi cam vmg mién dich (Immuno Tolerance Induction — ITI):
* Doi twong:
- C6 chét uc ché dap tmg cao tir 5 BU tré [én.
- C6 chét te ché dép tmg thdp <5 BU bén viing tlr 6 thang trd 1én.
* Lieu leong:
Yéu t6 VIII hodc yéu té IX: 25 — 50 TU/kg cin nang/l1an x 3 1an/tuln;
* Theo doi va danh gid:
- Pinh luong tic ché hang thang dén khi &c ché 4m tinh 6n dinh. Khi d6, do
5 hoan hdi yéu t& VIII hang thang. Khi d6 hoan hdi yéu t6 VIII dat trén 66% thi
do thoi gian ban huy sau 3 ngay khong dung yéu t6 mdi 3 thang dén khi thoi gian
ban huy trén 6 gio.
- Néu ngudi bénh c6 mdt trong céc bidu hién sau thi can ddi phac dd hoic
ngung ITI:
+ Hiéu gi4 trc ché tang trén 500 BU;
+ Hiéu gi4 trc ché khong giam hoic tiép tuc tang sau khi da dung ITI trén 6
thang.
2.10.4. Piéu tri ngin ngira chdy mdu sau khi diéu tri ITI:
Sau khi diéu tri ITI thanh cong nén cho ngudi bénh diéu tri ngan nglra chay
mau va tiép tuc theo ddi tinh trang chét trc ché.
2.11. St dung Emicizumab
Emicizumab 12 khang thé don dong dic hiéu kép véi tac dung lién két yéu tb
IXa va yéu t6 X, nham thay thé chirc ning cta yéu t6 VIII bi thiéu hut & ngudi méic
bénh hemophilia A. Thude duoc sit dung dé 1am giam cac dot chdy méu & ngudi
bénh hemophilia A c6 va khong c6 chét tic ché, & ca ngudi 16n va tré em. Can dinh
lugng trc ché yéu t6 VIII trudce khi tién hanh didu tri bing Emicizumab & c6 ké
hoach xtr tri khi nguoi bénh bi chay mau.
2.11.1. Déi twong sir dung:
Ngudi bénh hemophilia A mtrc 9 nang, c6 hodc khong cd chét wrc ché VIIL.
2.11.2. Liéu lwong va dwong diing:
Emicizumab dugc tiém dudi da, mdi vi tri tiém khong qua 2 ml, xem Muyc

2.8.2 va 2.8.3.c tai liéu nay.
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2.11.3. Cdch chuyén doi thubc:

- Ngung yéu td béc cau (rFVIla, aPCC) it nhéit 24 gio trude khi bét du tiém
Emicizumab.

- Pbi voi nhitng nguoi bénh dang diéu tri ngan ngira chdy mau bing yéu t6
VIII thi c6 thé van duy tri tiép tir 1 dén 4 tudn dAu dén khi hoan thanh liéu nap va
dat duoc trang thai bn dinh & lidu duy tri Emicizumab.

2.11.4. Piéu tri, quin Ili chay mdu cc’fp‘ 6 nguwoi bénh dang dwgc siv dung
Emicizumab
a) Nguoi bénh khong co chat vec ché VIII:
Piéu tri cAm chay mau bang yéu t6 VIII lidu nhu thong thuong.

b) Nguoi bénh co chat vrc ché VIII:

Nguyén tdc: Uu tién sir dung rFVIIa hang 1, tranh tbi da sir dung aPCC vicod
nguy co gay huyét khéi.

- tFVIIa; lidu tr 90 - 120 pg/kg x 1 - 3 liéu, mbi 2 - 4 gid, theo ddi va danh
gié tinh trang chay mau trudc khi cho lidu tiép theo. Néu da sir dung 3 lidu rFVIIa
bénh nhan van chay méu thi két hop véi acid tranexamic.

- Trudng hop nguoi bénh khong dap tmg véi yéu t6 rVIIa: dinh luong lai tic
ché VIII bing phuong phap 2 thi véi huyét thanh bo:

+ Néu hiéu gid Grc ché VIII dudi 5 BU: ding liéu cao yéu t6 VIII ngudi hodc
yéu t& VIII bo, theo ddi bang dinh lugng yéu t6 VIII bang phuong phap so mau (hai
thi) v6i huyét thanh bo.

+Né&u hiéu gid trc ché VIII tir 5 BU tr 1én: aPCC, lidu khéi dau dudi 50 TU/Kkg
can ning, nhic lai mdi 8 -12 gitr va khong qua 100 IU/kg can néng /ngay, khong
két hop vdi acid tranexamic. Néu can dung aPCC trong thoi gian tir trén 24 gid thi
phai kiém tra hang ngay cac chi s6: huyét 4p, LDH, bilirubin, haptoglobin, chic
ning than, dém té bao mau, hdng cau ludi, D-Dimer, tim ménh v& hdng ciu dé theo
dai tinh trang DIC, huyét khéi va tic vi mach.

- Xr tri khi ¢6 tic vi mach, huyét khéi: ngung ngay aPCC diéu tri triéu ching,
két hop loc huyét twong néu can.

Luwu y: Thoi gian bdn huy cia Emicizumab kéo dai nén ngay ca khi ngung 6
théng vin c6 thé dinh lwong dwoc Emicizumab trong mdu, vi vdy vén cé thé gay

huyét khdi néu két hop thuéc.
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2.11.5. Chi dinh xét nghiém theo doi:

- Chi dinh 1am mdt s xét nghiém, nhur:

+ Tdng phan tich té bao mau ngoai vi;

+ Xét nghiém d6ng mau: PT, APTT, TT, fibrinogen, khang déng ndi sinh
phu thudc va khdng phu thudc thoi gian va nhiét d, dinh lugng yéu t6 VIII, dinh
luong yéu t6 tc ché yéu t6 VIII bang phuong phép 1 va phuong phép so mau véi
huyét thanh bo;

+ Sinh ho4: ure, dudng, creatinin, acid uric, GOT, GPT va céc chi s6 khac
tuy thudc tinh trang nguoi bénh.

- Thoi didm dénh gi: truée khi bit dAu didu tri véi Emicizumab, dinh ky méi
6 thang va khi 1am sang c6 van @& bat thuong. Riéng véi xét nghiém APTT va dinh
luong yéu t6 VIII bang phuong phép 1 thi 1am hang tudn & tudn thir 1 &én tudn thi
4, sau d6 mdi 4 tuln ké tir tudn thtt 5 tré di, trude khi tiém Emicizumab liéu ké tiép.

- Dé theo di diéu tri chay méu bang yéu td VIII trong qua trinh diéu trj bang
Emicizumab can 1am xét nghiém dinh lugong yéu t6 VIII va dinh luong tc ché yéu
t6 VIII bang phuong phép so mau véi huyét thanh bo.

- Trudng hop diéu tri chay mau bang aPCC tir trén 24 gio: kiém tra hang ngay
céc chi sb: huyét ap, LDH, bilirubin, haptoglobin, chirc ndng than, dém té bao mau,
héng céu ludi, D-Dimer tim manh v& hdng cau dé theo ddi tinh trang DIC, huyét
khéi va tic vi mach. '

- C4c mau mau clia ngudi bénh dugc diéu tri bing Emicizumab can duoc danh
déu riéng va thong béo véi phong xét nghiém dé bién luan két qua phu hop.

Tém tiit anh hwong ciia Emicizumab 1én mdt s0 xét nghiém chinh

Két qua bi anh huéng boi Két qua khong bi anh huéng boi

Emicizumab - Emicizumab

- Thoi gian throboplastin timg phan | - Thoi gian Prothrombin (PT)
hoat hoé (aPTT) - Thoi gian thrombin (TT)

phap 1 thi dua trén aPTT phéap Clauss

cuc dong . t6 X)

-Pinh luong yéu t6 bing phuong| - Dinh lugng fibrinogen bing phuong

- Dinh luong e ché yéu t6 VIII bang | - Dinh lugng yéu t6 bang phuong phép 1
phuong phap Bethesda dya trén tao thi dua trén PT (vi du dinh luong yéu

(i
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- Khang protein C hoat hoa dya trén | - Dinh luong yéu t6 bang phuong phap
aPTT mién dich (vi du vVWF:Ag)

- Thoi gian d6ng mau hoat hod (ACT) | - Phén tich gen cac yéu t6 déng méu (vi

du yéu t6 V Leiden, dot bién

Prothrombin 20210 )

2.11.6. Didu tri khi cé phéu thugt:

Céc phiu thuat c6 ké hoach nén tién hanh khi ngudi bénh d4 hoan thanh lidu
nap va dat dugc trang thai 6n dinh & lidu duy tri.

2) Ph3u thuat nhé (nhd réng, dat catheter, tiém ndi khép, noi soi...): khong can
diéu tri du phong yéu t6 déng mau.

b) Phau thuét, thu thuat 16n:

- Nguoi bénh khong cé trc ché yéu t6 VIII: bd sung yéu t6 VIII nhu thong
thuong;

- Nguoi bénh c6 tc ché yéu t6 VIII: bd sung rFVIla trude va sau md, lidu
lugng: tir 90 -120 pg/kg tiém tinh mach trude mb 30 phiit, sau d6 nhéc lai 90 ng/ke
mdi 2 - 4 gio, giéin cach liéu dan dén khi lién vét thuong.

Luu y: nguy co chay mau tir cugc mo 6 nguoi bénh hemophilia 16n hon nguy

co huyét khdi do cac bénh 1y kém theo gay ra.
2.11.7. Thong tin cho nguwoi bénh trong qud trinh diéu tri Emicizumab
Ngudi bénh can duge cung cap cac thong tin:
- Chéin doén;
- Pang diéu tri ngin ngira chay méu véi Emicizumab;
- Anh huéng ctia Emicizumab 1én xét nghiém;
- Thong tin lién hé cua trung tam Hemophilia;
- Lidu luong yéu t6 VIII hodc yéu t6 bac ciu can dung khi c6 chay mau.
B. QUAN LY, CHAM SOC, THEO DOI NGUOI BENH HEMOPHILIA
1. Nguyén tic chting
1.1. Co s& diéu tri hemophilia
a) Kham bénh, chita bénh theo quy dinh cia Luat Kham bénh, chita bénh;
chi dinh viéc cho phép ngudi bénh hemophilia dugc st dung yéu t6 dong mau

ngoai tra tai cac co so'y te.

(]
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b) Lap bénh 4n ngoai trti va ghi s6 y ba dé theo dai st dung yéu t6 dong méau
ngoai co s& diéu tri hemophilia, phuc vu viéc quan ly diu tri cho ngudi bénh va
luu vao hd so;

¢) Lap pha hé dé xé4c dinh sém nhig ngudi c6 kha ning méc bénh hodc kha
ning mang gen bénh trong gia dinh;

d) Phdi hop céc chuyén khoa dé danh gia chtc niing co xuong khép, hudng
din nguoi bénh tap phuc hdi chirc néing sau mdi dot chdy mau va dinh ki it nhét 6
thang/14n.

d) Phdi hop chuyén khoa Ring ham mat kiém tra dinh ki strc khoé ring
miéng it nhit 2 1an/nim;

e) Panh gia v& kha ning tiém tinh mach trén ngudi bénh, tinh trang chay
mau, tinh trang st dung yéu t6/tdc nhan dong mau, chét lugng séng hang nam;

g) Xem xét chi dinh bd sung yéu t6 déng mau dé dam bao an toan cho ngudi
bénh trude khi tién hanh cac phau thut, thi thuat c6 xAm 14n;

h) Phéi hop véi cac co s& thuc hién can thiép ngoai khoa trong chi dinh sir
dung yéu t6 dong mau;

i) Tu van va tu vén di truyén cho ngudi bénh, cac thanh vién trong gia dinh
ngudi bénh dé biét, hd tro trong qué trinh chin doan, theo d&i, quan 1y diéu tri
ngudi bénh hemophilia tai co s&' y té;

1.2.Cosé'y té

Tiép nhén, hd tro quan ly diéu tri, tiém yéu t6 dong méu cho ngudi bénh theo

chi dinh ctia co s& didu tri hemophilia (chi tiét tai Phu luc 3 va 4);
1.3. Ngwoi bénh hemophilia

Ngudi bénh c6 thé dugc st dung yéu t§ dong méau (chi dinh diéu tri ngoai trn)
tai noi sinh séng, hoc tap, lao ddng, cong tac va thuc hién cac khuyén c4o sau:

a) Pugc dang ky kham bénh va quéan ly didu tri tai mot trong céc co so diéu
tri hemophilia;

b) Pugc co s& diéu tri hemophilia cép s6 y ba dé phuc vu quéh ly, trong d6
c6 cac thong tin, gém: ho va tén; ma sb; ngdy, thang, nim sinh; chén doén, muc do
bénh, tinh trang chét tc ché;

¢) Thudc mic d6 nang hodc trung binh ¢ kiéu hinh ning; tuan thu diéu tri.

(]
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d) Ngudi bénh, than nhan ctia nguoi bénh da duoc co so diéu tri huéng dan
v& bénh, tur vAn vé cach thirc bao quan, sir dung, phat hién bat thudng khi sir dung
yéu t6 dong mau; cach thirc phéi hop, tuén thii trong quén ly ngudi bénh va quan
Iy, stt dung yéu t6 dong mau ngoai co s didu tri hemophilia (chi tiét tai phu luc 3
va 4);

d) Nigudi bénh, than nhan ngudi bénh ddng y tudn thi diéu trj va st dung thude
ngoai tru.

2. Cach thige tién hanh
Sau khi nguoi bénh cé dﬁy du cac yéu td néu trén, bac si ctia co so diéu tri ké
don @& ngudi bénh hodc than nhan ctia ngudi bénh nhén yéu tb dong mau tir co s&
diu tri hemophilia vé diéu tri ngoai tra dudi su hd tro clia co sé'y té.

- Khi kham lai, d bao dam cho co s& diéu tri thuc hién cong tac quan Iy diu
tri, luu hd so thi ngudi bénh nén mang theo sO y ba c6 ghi két qua theo d&i, sir dung
yéu t§ dong mau ngoai tra.

- Khoéng céch giita cac 1an tai kham: 30 ngay d6i voi cac truong hop thong
thuong, truong hop déc biét theo quy dinh vé kham bénh, chita bénh ngoai tri ctia
BoYtE

- Lidu luong cip phat mdi lan:

Tuy thudc vao ndng dd yéu t6 dong mau nén, dic diém chay méu clia nguoi
bénh va luong thube chua ding hét ctia 1an cap phat trude ma diéu chinh lidu cép
phat cho phit hop. Lidu théng thuong tinh cho 30 ngay dbi véi ngudi bénh mirc do
niing hodc trung binh c6 kiéu hinh ning nhu sau:

+ Pbi voi nguoi bénh didu tri ngn nglra chady mau: khéng qué lugng thube
diéu tri ngin ngira chay méu trong 30 ngdy cong véi 1 lidu 10 TU/kg dé didu tri
chay méu néu cé;

+ Pbi véi nguoi bénh diéu tri giai cam ting mién dich ITI: khong qua lugng
yéu té dong mau diéu tri giai cam g mién dich trong 30 ngay;

+ Dbi v6i ngudi bénh khéng diéu trj ngan ngira chay méu: 40 [U/kg ddi véi
ngudi bénh hemophilia A va 60 IU/kg d6i v6i ngudi bénh hemophilia B.
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PHAN C: TO CHUC THUC HIEN
1. Vién Huyét hoc — Truyén mau Trung wong
- LA diu mdi chi dao, huéng dan vé chuyén mén cho cédc co s& diéu tri
hemophilia va cac co sé'y té trén toan quéc.
- Téng hop, béo cao Bo Y té dinh ky hing ndm tinh hinh diéu trj hemophilia
tir cac co O y té.
2. S&Y té |

a) Chi dao, huéng dan cdc co sO y té trén dia ban nghién cim, td churc thuc
hién céc huéng dan tai Quyét dinh nay.

b) Phédi hop véi co so diéu tri hemophilia t6 chiic ddo tao, tap huén cho cén
b0, nhan vién y té cia cac co s& kham bénh, chita bénh trén dia ban trong cong
tac quan ly, cham séc, st dung yéu t6 dong mau cho ngudi bénh hemophilia theo
huéng dan tai Quyét dinh nay.

¢) Giao nhiém vu cho céc co sé y té trén dia ban td chirc tiép nhén, hd tro
didu tri, tiém, truyén yéu t§ dong mau va cac thuéc khic cho ngudi bénh
hemophilia theo chi dinh ctia co sé diéu tri hemophilia.

3. Co s& diéu tri hemophilia

a) Hudng dan/tap hudn cho céc co s&'y té td chirc thuc hién Quyét dinh nay;

b) Lam dau mbi hoic phdi hop véi cac don vi c6 lién quan td chirc dao tao,
tap huén cho can bd, nhan vién co s& y té dé phuc vu cong tac quan ly, chdm sdc,
str dung yéu td déng mau cho ngudi bénh hemophilia theo Hudng dan.

¢) Kiém tra, giam sat xac dinh tinh trang bénh dé quyét dinh viéc tiép tuc sir
dung yéu t6 d6ng mau tai co s&y té cho nguoi bénh hemophilia;

d) B tri nhén luc duoc huéng dan/ tip huén vé bénh hemophilia va tham gia
diéu tri, chim séc, quan 1y ngudi bénh hemophilia;

&) C6 ddy du hé théng bénh 4n, s6 va/hogic phan mém, s6 dién thoai hd trg 24/24
gio dé theo ddi, quan 1y, hd trg ngudi bénh hodc than nhén ctia nguoi bénh.

4. Co'soy té

a) Nghién ctru t& chirc thyc hién cac ndi dung tai Quyét dinh nay;

b) Té chirc tiép nhén, tiém, truyén yéu té déng mau va cac thudc khéac cho
nguoi bénh hemophilia theo don thudc hoic tai liéu huéng dan cho ngudi bénh;

¢) Tu van vé cham sdc, ho trg quan ly doi véi nguoi bénh hemophilia;

il
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d) Tuén thd nguyén tic diéu tri, quan 1y ngudi bénh, hd trg bao quan yéu t6
déng mau theo hudng dan.

5. Nguoi bénh, thin nhén cia ngwoi bénh hemophilia

a) Pang ky quan ly tai mgt trong cac co s¢ diéu tri phu hop véi noi cu tra,
hodc noi hoc tép, lao ddng, cong tac;

b) Tham gia cac budi huéng din vé bénh, viée st dung, phat hién bt thuong
khi st dung yéu t6 dong méu; cach thic phéi hop, tuan thi trong quan 1y ngudi
bénh va quan ly, sir dung yéu t6 dong méau ngodi co s diéu tri hemophilia;

c¢) Tuén thu nguyén tc didu tri, quan 1y ngudi bénh; van chuyén, bao quan,
st dung yéu td dong mau theo huéng din cia cla co s& didu tri/nha san xudt va
cac ndi dung lién quan tai quyét dinh nay;

d) Khi ¢6 bét thudng, can:

- Thong bio kip thoi véi nhan vién y té cta co s& y t& va co s& diéu tri
hemophilia d& cp yéu t& déng mau dé biét, phéi hop xit Iy cho ngudi bénh;

- Pén co s& kham bénh, chita bénh bat ky, phit hop dé duoc tw vén, kham
bénh, chita bénh kip thoi./.
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PHU LUC 1
HUONG DAN XU TRi CAM MAU BAN PAU

Khi bi chay méu can 4p dung bién phap hd trg cAm mau ban dau (PRICE: Protect
= Bao vé, Rest = nghi ngoi, Ice = ¢4, Compression = bang ép, Elevation = ning
cao vi tri tén thuong) cang sém cang t6t.

1.1.Bao vé:

Str dung céac bién phap bao vé nhu: tranh tron truot, gilt moi truong song an toan,
tranh té nga. ..

1.2.Nghi ngoi:

Trong thoi gian chady méau can han ché van déng, dic biét 12 van dong co, khép bi
chay méu. Co thé dung nep dé cb dinh tam thoi vi tri bi chdy mau dong thoi st
dung cac dung cu hd tro di chuyén nhu nang, xe lan.

1.3.Chuom da:

Chuom da c6 tac dung co mach va giam viém tai chd do d6 gitp giam dau. Khi
str dung chu y khong dé d4 tiép xtc truc tiép v6i da ma cén boc trong mét 16p vai
méng dé tranh bong da do lanh. Nén 4p dung sém khi c6 dAu hiéu dau tién cua
chay mau, thoi gian chudm 20 phut, tién hanh mdi 4 — 6 gid dén khi giam dau va
giam sung.

1.4. Bang ép:

Nén 4p dung sém ngay khi c6 biéu hién chay mau. Bing ép gitip 1am ting ap lyc
trong bao khép ciing nhu co 13m han ché chay mau. Tuy nhién can than trong
trong truong hop chdy mau nhiéu trong co & giai doan mudn, ap luc cao trong bd
co ¢ thé gay ton thuong mach mau, than kinh.

1.5. Nang cao vi tri tbn thuong:

Ngay 14p tirc nang vi tri tn thuong 1én cao hon so véi tim dé han ché sung va

dau.

]
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PHU LUC 2

Vi tri )
Dau hi€u Xir tri
chay mau
Tiem Lién hé
PRICE
YTPM CSPT Nhép vién
VI TRI CHAY MAU NGUY HIEM PEN TINH MANG
- Pau dau kéo dai, nhin dbi, s¢ 4nh sang, chéng mit, loang
choang, bubn ndn, nén vot, ngi ga, ngét xiu, cimg cb hoic
hmg, co giat,
- Gidn ddng tir hodc 2 ddng tir c6 kich thuéc khac nhau,
- Yéu mét nira nguoi, té bi nira mit, méo miéng, X <
- C4u git, thay dbi tinh tinh, X
N . Ngay lgp | Ngay lip .
Nao - La lan, maty thtec, Khan cap
.. , , tiec tire
- Hon mé (d6i véi tré nho c6 thé 1a khoé khin dé danh thirc
mot dira tré dang ngn).
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Sung hogic d6i mau & cd; nubt kho hodc khé thd; nghen; ho X X X
Cb, hong | ra mau; thay dbi trong Am séc ciia giong noi. Ngay lap Ngay lap Ngay lap
tirc tirc tirc
VI TRI CHAY MAU NANG
- Mét moi, xanh xao;
Puwong | - Di ngoai ra mau hodc phan den; X X X X
tiéu héa |- Nén ra mau, doi khi nén ra mau den, mau cuc hogc trong | Anléng | Ngay ldp Ngay lap Cang som
nhu bé ca phé; tirc tire cang tot
- Pau bung, dic biét 13 viing trén rén; chudng bung; | |
- Bi va cham vao vung hang, bung, méng hodc thit lung; X X X X
Co thit |- Dau ving héng, bung, méng hoic that lung; Ngay lap Ngay lap Cang som
lung chiu | - Pau khi di bd hoic dudi thang chan. tirc tirc cang tot
Pau va sung trong va xung quanh mit; 1ong tring ctia mét
Mt (cting mac) tré nén d6; nhin doi hoic mo; thay ddi tam nhin. X X X X
VI TRi CHAY MAU THONG THUONG
- Cam giac sui bot, kim cham hodc ngtra ran & khép; Sung
khép.
Khép X X X
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- Pau khép (néu tré con nhé, khoc khéng ¢6 1y do rd rang c6 Truong hop | Néu sau
thé 13 mot ddu hiéu); ning diéu trj 1- 2
- Da ving khdp bi chay mau c6 thé néng hon bén dbi dién; ngay khong
- Giam kha ning di chuyén khép, tré nho c6 thé di khép do
khiéng hodc gip khé khin khi di bo hoiic st dung ban tay.
- Sung co; cam gidc Am trong co; |
Co - Té bi, cam gidc cham kim hodc ngtra ran; dau co; khi s
vao khu vuc bi chay mau c6 cam giac da néng hon va co
cfing rén hon binh thudng; v X Néu sau
- Khép khiéng hoic khong sin sang dé st dung canh tay Trudong hop | diéu tri 1- 2
hodc chan bi anh hudng; nang ngay khong
- Gidm chuyén dong (tré c6 thé thuc hién cc hoat dong do

thé chit chdm hon binh thuong); da ving chay mau cang,
sang bong, tinh mach xuét hién 16n hon binh thudng (diu

hiéu nay xuat hién mudn hon); cau kinh, quay khdc.
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- Chay mau ra khoi 16 miii trude hoac chay xuong hong;
- N6n mtra. Néu tré d3 nuot rat nhi€éu mau, tré c6 thé non
mura, chat ndn c6 thé cdé mau tuoi, mau cuc hoac trong nhu

ba ca phé;

- Phén den (dac biét neu tré da nuot nhiéu mau);

- C6 mui hoéi khé chiu & miéng va mii.

Khoang

miéng

- C6 mau trong va xung quanh miéng, c6 thé khé nhin thay
néu da bi nudt vao, thong thudng s& nhin thdy diém chay
mau;

- Cin luu y d6i v6i tré nho vi tré hay nubt mau vao. Néu
nudt nhidu c6 thé gy budn noén, ndn, hoic mét cam giac
ngon miéng. Trudng hop nédng, tré co thé nén ra mau va di

ngoai phén den.
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Puong - Nudc tiéu mau hong c6 thé 1 dau hiéu sém ctia chay
tiét niéu mau duong tiét niéu;
- Nude tiéu @6 tuoi 1a ddu hiéu ctia mot chay méau ning X X X X
hon; Ufmg

- Nudc tiéu mau ndu la biéu hién ciia mgt chay mau da nhieu
dien ra 1 thoi gian; nwéc
- Dau lung dudi, di ti€u thuong xuyén, dau khi di

tidu;dau quin ving mang suon/ thit lung timg con.

Chay mau | - Quang hoac dam tim trén da, c6 thé noi cuc & giira;

md mém | - Kho chiju khi ngéi hoéc di bo. X X
Vét Chén thuong c6 thé gy ra mot vét thuong sdu hoic X X X X
thwong | nong, hai mép nhén hodc 16m chém. - Néu vét
hoic vét | thwong 16m
cit siu
Chu thich:

- PRICE: Viét tit ctia 5 chit Protect (bao v&), Rest (nghi ngoi), Ice (chudm d4), Compression (bing ép), Elevation (ning cao
vi tri ton thuong) |
- YTDM: Yéu t6 dong méu
- CSPT: Co sé diéu tri
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PHU LUC 3
HUONG DAN VAN CHUYEN VA BAO QUAN
YEU TO PONG MAU

Yéu t§ dong mau thudng dugc yéu cau bao quan & nhiét do 2 - 8°C (trong

ngan mat tu lanh). Mot s6 loai c6 thé dé duoc ¢ nhiét d6 trong nha, khong qué 25-

30°C trong mot khoang thoi gian nhét dinh va trong han dung, tranh 4nh séng,

didu nay duoc ghi 18 & trong t& huéng dan sir dung kém theo lo thubc. Tuy nhién

nudc ta vao mua hé cé nhiéu thoi diém nhiét do cao, vi vay yéu cau bat budc phai

c6 t lanh va c6 hdp giit nhiét d€ bao quan va van chuyén yeu t6 dong mau. Sau

day 1a mot s6 nguyén téc chung:

Kiém tra thudng xuyén nhiét d6 ctia ti lanh, ddm bao duy tri tir 2 - 8°C.
Khong d& yéu t& dong mau & canh ti lanh dé tranh roi v&. '

Néu yéu t6 dong méau d3 bd ra ngoai khong duogc cho lai vao ti lanh,
Tuyét d6i khong dé yéu t§ dong mau ra ngoai nhiét 6 >25°C vi s& gy mat
tac dung.

Chu y han dung cta thudc. Nén sir dung yéu t6 dong mau c6 han gan trudc,
rdi dén yéu td c6 han xa sau, vi vay cin xoay vong vi tri trong ti lanh dé loai
cé han st dung ngén & ngoai, loai c6 han str dung dai dé & trong.

Néu thudc gin hét han st dung hay c6 van dé gi chua chic chin can lién hé
v6i co so didu tri dé dugc huéng dan va trg gitp.

Yéu té déng méu sau khi di pha c6 thé bao quan & nhiét 6 phong (dudi 30

dd C) va phai sir dung trong vong 1 — 3 gid hodc theo hudng dan ctia nha

'san xuat.
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PHU LUC 4
CACH TIEM YEU TO PONG MAU CO PAC

Yéu t6 VIII hodc IX ¢6 dic hién nay chi c6 loai tiém tinh mach. Tuy nhién,
do 1 ché pham sinh hoc, dugc san xuét tir huyét twong ngudi hodc tir cong nghé
gen, dugc bao quan trong tu lanh nén qué trinh tiém yéu t6 VIII/IX ngoai viéc
thuc hién theo quy trinh tiém tinh mach cuta Bo Y té can luu y mot sb diém sau:

- Pua yéu td cb dic va nude cét ra khoi tu lanh it nhat 15 phut trude khi tiém;

- Pé lam tan hoan toan bot dong khé, chi duge xoay lo thu6c nhe nhang,
khong duoc lc manh vi s& gy bién tinh protein.

- Mot sb nha san xuét cung cip kém lo yéu t6 déng mau kim loc thubc, str
dung kim nay dé 14y thudc d& hoa tan hoan toan vao xi lanh.

- Téc d6 tiém khong qua 3 ml/phit hodc khdng qué 100 IU/phut d6i véi tré
nho.

- Thong thudng trén mdi vé lo yéu tb dong méu c6 tem cé thé boc ra va dan
lai d& dang, trén d6 ghi tén thudc, ham luong, s6 16, ngay san xuét dé phuc vu viéc
theo doi diéu tri tai nha hodc tai co sé'y t&. Sau khi tiém cin boc tem nay, ghi ngay
tiém va dén vao s theo ddi clia ngudi bénh.

- Ghi chép day da thong tin lién quan dén qua trinh tiém yéu t6 déng mau
vao sb theo dai.

Mau so theo doi:

Ho va tén ngudi bénh: ..., Néam sinh: ...... Gidi.....
MEbEnh nhan: ......coovviiiiiiiiiiiiiiies v eeeens

Piachi: ...ccoviiiiiiiiiieen .........................
Diénthoai IEn heé: ..o
Nguoinha: ...oooveiiiiiiiiiie bién thoai: ..................

Chén doan: Hemophilia .... mirc o ....

Dic diémchatcche: .....ooovvviiiiiii Can nang..............
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