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ABSTRACT

Lung transplantation is an effective treatment for people with end-stage respiratory diseases.
Lymphangioleiomyomatosis (LAM) is a rare cancer that involves the formation of air cysts that
cause pneumothorax, impaired respiratory function, and also causes tumors in the abdomen and
lymph nodes. LAM patients often have poor diagnosis, there is no specific treatment and only
palliative treatment support, improving quality of life. We report a case of a female patient, 21
years old, with a historic diagnosis of LAM in 2021, removed a half of the left kidney in 2016
by surgery. Patients receive intensive care and treatment in a sterile area. After 7 weeks, the
patient's health condition improved, good nutritional status, normal movement, was discharged
from the hospital for outpatient treatment, and was able to adapt with daily life.
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Nguyén Quang Diing'?, Vii Trung Nghia'*, Ha Thu Thuy',
Pao Thu Trang', Chu Hai Pang', Tran Thi Thu Huyén',
Pham Thi Trang', Pham Thi Mai Ngoc!, Bui Quynh Hoa!

!Bénh vién Phoi Trung wong - S6 463 dwong Hoang Hoa Tham, qudn Ba Pinh, Ha Néi, Viét Nam
*Truong Dai hoc Y Ha Ngi - So 1 Ton That Tung, Dong Pa, Ha Noi, Viét Nam

Ngay nhan bai: 26/02/2024
Chinh stra ngay: 25/03/2024; Ngay duy¢t dang: 19/04/2024

TOM TAT

Ghép phoi 1a phuong phap diéu tri hiéu qua cho ngudi méc cac bénh phdi hiém gip hodc bénh
ph01 giai doan cudi. Lymphanglolelomyomat051s (LAM) 1a mot bénh nguyén phat cua nhu mo
phoi do su phat trién bét thuong cua céac té bao co tron trong mach méu phoi, bach huyét va phé
nang dan dén hinh thanh nhiéu kén khi hai ph01 dan dén céc triéu chung ho hap nhu kho thé,
dau tirc ngyc va ho. Nguoi bénh LAM thuong ¢6 tién lugng xau chua co thuoc diéu trj ddc hiéu
va chi duoc diéu tri h tro giam nhe triéu chung, nang cao chat luong cudc sdng. Chung toi bao
cdo truong hgp ngudi bénh ni, 21 tudi, sau ghép phoi véi tién sir chan doan LAM nam 2021,

d3 cit ban phan than trai nam 2016. Ngu:orl bénh duoc chiam soc va didu tri tich cuc tai khu vyc
v6 khuan. Sau 7 tuan, stic khoe nguoi bénh da cai thién, tinh trang dinh du:ong t6t, van dong
binh thuong, duge cho ra vién didu trj ngoai tri va din hoa nhap lai voi cude sdng thudng ngay.

Tir khéa: Ghép phoi, LAM, tinh trang dinh dudng.

1. PAT VAN DE

Ghep ph01 la phuong phap diéu tri hi¢u qua cho nguoi
mdc cac bénh ly vé phéi glal doan cudi, nang cao chat
luong cude sdng cho ngudi bénh. Tinh dén cubi nim
2016, di c6 2345 ca ghép phdi dugc thuc hién tai Hoa
Ky va 1395 truong hop cho ghép ph01 [1]. Dinh du'ong
dong vai tro quan trong trong ghep ph01 Dbi véi nguoi
bénh chd ghép, dinh dudng giup sang loc muc do phu
hop dé cay ghep, xay dung ké hoach dinh duorng nang
cao thé trang, gop phan tang chat lugng cudce _sOng va
két qua sau ghép cta nguol bénh. Sau ghép phdi, nguoi
bénh duoc theo doi va can thi¢p dinh dudng nghlem
ngat nham hd trg qua trinh hoi phuc, diéu tri cac bién
ching co thé xay ra.

Lymphanglolelomyomatos1s (LAM) 1a mot bénh
nguyen phat cuanhu mo phdi do sy phat trlen bat thuon

cua cac té bao co tron trong mach méau phoi, bach huyeét
va phé nang dan dén hinh thanh nhiéu kén khi hai ph01
LAM hau hét xay ra & phu nit truong thanh, tin suit
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trong 1 tri¢u nguoi phu nit trudng thanh c6 5 nguc‘wi méc
bénh [2]. Céc trigu chiing thong thuong 0 nguoi bénh
méc LAM bao gom kho thd, mét moi, dau nguc, ho va
chudng bung. céc tri¢u chung nay thuorng O muc nhe
dén trung binh, tuong tu voi b1eu hién cua bénh hen
suyen viém phe quan,... gy nhim l4n trong chan doan
xac dinh va dleu tri. Trong cac truong hop 1am sang,
chirc nang ph01 cla ngum bénh suy giam theo thoi gian
song. Ty 1€ song sot giam con 64% trong Vong 20 nam
sau chan doan [3]. Hién tai, LAM chua c6 bién phap
diéu tri dic hiéu, tuy nhién, ngudi bénh co thé diéu tri
giam nhe¢ triéu ching bang thudc va cac bién phap hd
trg tho nhu oxy, ghép phi,..

Chting t61 bao cdo cham soc dinh dudng cho ca bénh
ghép ph01 do Bénh vién Phoi Trung uvong thyuc hién trén
ngudi bénh mac LAM hiém gip, tién luong nang. bay
la nguoi bénh co tinh trang suy ho hap nang, nhiéu kén
khi lan téa lam giam chirc nang phoi. Chung t6i da thuc
hién theo doi, cham so6c va can thiép dinh duorng cho
ngudi bénh trude va sau ghép phoi. Sau 7 tuan diéu tri
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tich cuc, nguoi bénh da hdi phuc tbt, an uéng duoc, tu
cham soc va theo doi suc khoe tai nha, kham dinh ky
theo lich tai kham.

2. BAO CAO CA BENH

Ngudi bénh nit, 21 tudi, tién su duge chan doan u mo
lanh tinh, d3 dugc phau thuat cit ban phan than trai nam
2016, dugc xu ly tran khi mang phéi 2 bén ndm 2021.

Thang 11 nam 2021, nguoi bénh duoc chan doan LAM
va dugc theo doi, dleu tri lién tuc tai Bénh vién Phéi
Trung wong. Nguoi bénh da duge xu ly tran khi mang
phéi nhiéu 1an, kha ning ho hap suy giam dan dan kho
th¢ thuong xuyén, duge chan doan suy ho hip/LAM,

diéu tri hd trg th oxy tir thang 11 nam 2023.

Kham toan than trudc khi phau thuat: Ngudi bénh tinh,
tiép xtic tot, thé trang gay, da, niém mac kém hong,
khong phu, khong xuat huyét dudi da. Nguoi bénh kho
tho, khong sot, ho khac dom trang Céc chi s sinh
ton co ban bao gdm: Mach 90 lan/phut; nhiét d¢ 37°C;
huyet ap 125/75 mmHg Thé trang ngudi bénh nhe can:
can nang 41,5 kg; chi s6 khdi co thé (Body Mass Index
—BMI): 17,2 kg/m?.

Kham ho hap: Phéi giam thong khi; ran nd 2 bén; ngudi
bénh th¢ mask 10 I/phut, spO, 90%.

Kham than kinh: Ngudi bénh tinh tao; glasgow 15
diém; khong liét; khong c6 hoi ching nio, mang nio.
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Kham vén dong: Nguoi bénh van dong binh thuong, co
luc 5/5, déu 2 bén; teo co mirc d nhe.

Kham tim mach, tiéu hoa, tiét niéu chua phat hién bat
thuong.

Danh gia tinh trang dinh dudng: Thé trang gay; BMI <
18,5 kg/m?; chu vi V(‘)ng canh tay (MUAC) 22 cm; 6
thang tro lai day, nguoi bénh khong bi giam cén; khong
di g véi bat ky loai thuc pharn nao; khau phan 24 gid
dat 1050 kcal, lugng protein khau phan dat 25 g mirc
tiéu hao nang lugng luc nghi 1a 1123 kcal/ ngay tinh
theo cong thuc Mifflin-St. Jeor®.

Cac xét nghiém lic vao vién:

- Cong thirc mau: S6 lwong bach cau 12,5 x 10°%uL,
bach cau trung tinh 9,94 x 10°%uL, sé lugng hong cau
2,8 x 10%uL, hemoglobin .

- Sinh héa mau: Céc chi sb trong gidi han binh thudng,
chirc nang gan, than binh thuong.

- Xét nghiém doéng cAm méu: Céc chi s6 trong gidi han
binh thuong.

- Xét nghiém tong phan tich nudc tiéu: Céc chi s6 trong
gi61 han binh thuong.

- Siéu am tim, tuyén giap, 6 bung: Chua phat hién bat
thuong.

15 17 19 21 23 25 27 29 31 33 35 37 39 41 43 45 47 49

Ngay hau phau

Nang lugng BN an vao (kcal)

Nang lugng theo thyc don (kcal)

Biéu do 1. Mirc nang luwgng theo thuc don va nang luwgng thue té nguoi bénh an dwoc
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Ngum bénh dugc nhin in 12 tiéng truge khi thyc hién
ndi soi dénh gia tinh trang 2 bén ph01 va chuan bi cho
cudc phau thuat ghép phdi. Sau cude phau thuat kéo dai
12 tleng, nguoi bénh duge ghép 2 14 phéi méi va dugce
cham soc, diéu tri tich cuc trong moi truong hoan toan
v0 khuan tai don vi hoi sirc. Nguoi bénh dugce nudi
dudng hoan toan bang dinh dudng tinh mach véi muce
nang luong tang dan tir 200 — 600 Kcal/ngay trong vong
24 glo dau sau phau thuat. Ngay thr 2 sau phau thuat,
ngudi bénh dugce chi dinh nudi dudng qua dudng dng
thong miii da day v6i mie nang lugng 15 Keal/kg/ngay.
Ngudi bénh tiéu hoa tot, it dich ton du da day. Ngay thu
4, ngudi bénh bét dau nubt dugc dich dinh duong long,
duogc rat 6ng thong mii da day nham han ché cac can
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Luong protein (g)
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thiép xam nhap, g1am nguy co nhlem trung hau phau.
Ngudi bénh dn va nudt cham ché pham dinh dudng
0 muc nang lugng 20 Kcal/kg/ngay va ting dan 5-10
Kcal/kg/ngay trong Vong 10 ngay sau do. Ngay thu 14
sau phau thuat, ngudi bénh an ché d6 chao, sita vai
muc nang lugng 30 Kcal/kg/ngay, twong duong 1250
Kcal/ngay. Tir sau tuan tht 3 tro di, ché do dinh dudng
cao nang luong tuong duong 35-40 Kcal/kg/ngay duoc
chi dinh cho nguoi bénh nhim dap img cuong do tap
phuc hoi chtrc nang, rén luyén cic khoi co, gitp tang
kha ning mién dich. Tuy nhién, ngudi bénh khong hoan
toan tuan thu dinh lugng cua thuc don nén nang lugng
chi dat 1400-1500 Kcal/ngay, twong duong 35 Kcal/kg/
ngay (Biéu do 1).

A~
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Ngay hau phiu

e Protein BN an vao (g)

Protein theo thyc don (g)

Biéu do 2. Luwong protein khiu ph‘fm theo thuc don va lwgng protein ngwdoi bénh éin dwge

Nham dap ung nhu ciu proteln cho glal doan phuc hdi
kh01 Co, hd trg cai thg may som, ngudi bénh dugc cung
cip ché do dinh dudng giau proteln tr sém. Sau phau
thudt, ngudi bénh duge chi dinh nuéi dudng protein ¢
muc 0,7 g/kg/ngay tur ngay thir 3; ting dan 1én mirc 1 g/
kg/ngay tir ngay thtr 5; va muc 1,5 g/kg/ngay tur ngay
tha 7. Sau 2 tudn, ngudi bénh duoc nudi dudng voi
luong protein khiu phan dat 2g/kg/ngay nham dap tmg
véi céc bai tap phuc hoi chirc nang, ting cuong hoat
dong, day nhanh toc do hoi phuc Tuy nhién, tur ngay
15 den ngay 24, ngudi bénh cam thdy chan in, mét moi
dan dén in ubng khong dung bira, dung dinh lugng nén
lugng protein thyc té ngudi bénh an duogc dat mirc 1,7g/
kg/ngay (Biéu do 2).

Ttr ngay thit 5, nguoi bénh c6 nguy co méic phai hoi
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chung nuoi an lai, ham lugng phospho trong mau giam
(phospho 0,71 mmol/L), magie giam nhung van trong
gi6i han binh thuong (rnagle 1,66 mg/dL), Kali (K:
3,5 mmol/L), giam protein mau (protein toan phan: 49
g/L; Albumin: 33 g/L). Nguoi bénh tlep tuc duge nudi
dudng duong miéng theo ké hoach, dong thoi bd sung
thiamine 200 mg/ngay va céc vi chat dinh dudng gom
Phospho, Magie, Kali khi can thlet Két qua xét nghiém
25- hdroxyv1tannn D3 trong tuan thur 2 13 9,71 ng/mL,
thip hon gidi han binh thuong. Chung toi da bo sung
vitamin D lidu 25000 Ul/tuan, sau 4 tuan, chi sO da tro
vé ngudng binh thuong. Chi so protein, albumin va
prealbumin huyét thanh c6 chiéu huéng tang tir tuan
1 den tuan thir 7 (Bang 1). Sau 7 tuan diéu tri, cac chi
sO xét nghiém can 1am sang déu & muc giGi han binh
thuong.
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Bang 1. Chi s xét nghiém can 1idm sang ciia ngwdi bénh sau ghép phéi

Tuén 1 Tuén 2 Tuén 3 Tuén 4 Tuén 5 Tuén 6 Tuén 7
P“Ztg‘j‘]i‘)TP 557+14,52 | 60+2,444 | 61,5+ 4,66 |57,8+2,68|61,5+0,71 | 62+0,01 | 63,3+2.3
Albumin (g/L) | 34,8+6,7 | 365+1,1 | 36,0+3,6 | 33219 | 345+0,7 | 355+0,7 | 363+23
Prealbumin 258432 [263+1.53| 285+2.6 |31.741,67|34.09+0,1
(mg/dL)

Calei (mmol/l) | 1,95+ 0,15 | 2,12 +0,14 [ 226 £0,16 | 2,17+ 0,03 | 2,29+ 0,05 | 2,24 0,09 | 2,15 + 0,04
Phospho 1, 55 55710772072 1144013 | 0.96=0,12 | 0,95+ 0,11 | 1,01 £0,13 | 125+ 0,11
(mmol/l)

Magie (mg/dL) | 1,71 +0,39 | 1,6+0,34 | 1,68 0,19 | 1,54 £0,06 | 1,57 0,13 | 1,64+0,37 | 1,49+ 0,11

25-hydroxy
Vitamin D3 9,71 19,15 22,36 37,8
(ng/mL)

Két qua dwege trinh bay dudi dang X + SD

Ngoa1 ra, tir tuan thir 4, ngudi bénh ¢6 tri¢u chung di
ngoai lién tyc, ngay di 3-4 lan, phan nat. Du da duoc
diéu tri bang loperamld khang sinh Vancornycm nguoi
bénh dugc cham soc trong moi tru'ong vo khuan hoan
toan bao gdm deo gang tay, thay quan 4o vo khuan khi
vao phong bénh, rura tay trude, trong va sau khi tiép xtc
nguoi bénh,... Nhung ngucn bénh van ¢6 triéu chiang
di ngoai nhleu lan trong ngay, phan nat tir tuan th 4
dén hét tuan thir 7. Cac két qua xét nghlem can lam
sang khang dinh nguoi bénh khong bi r6i loan dién giai.
Chung t6i da can thiép bang ché d¢ dinh duong chuyen
tir long sang dac dan nhung tinh trang di ngoai van chua
duoc kiém soat tot.

Sau 7 tuan theo doi, cham soc va diéu tri, nguoi bénh
daco nhleu tién trién tSt vé strc khoe, tu tho hoan toan,
khong can oxy hd tro, di bd khoang 2-3 km trong 30
phut Ngum bénh da co thé ty dn com, thuc pham niu
mém va dugc huong dan ché do dinh duong khi ra vién.
Sau 49 ngay, can nang cua ngudi bénh giam nhe tir 41,5
kg xubng 41,1 kg, BMI tir 17,2 kg/m? ha xubng con
17kg/m?.

3. BAN LUAN

Dén nay, chua co nhiéu tai liéu huéng dan chi tiét,
chuyén biét vé cham séc dinh dudng ngudi bénh ghep
ph01 Hién tai, ching t61 st dung mot s6 nghlen ctru
tong quan vé nhu cau dinh dudng ctia nguoi bénh ghep
phéi dé xay dung ché do dinh duong can thiép cu thé
cho tirng nguoi bénh [5,6]. Theo cac hudng din nay,
chiing t6i danh gia hang ngay tinh trang dinh dudng
cua nguol bénh, chi dinh ché d9 dinh duong duong tiéu
hoda sém trong 24-48 gio sau phau thudt v&i muc nang
luong tir 10-15 keal/kg/ngay va tang dan 5-10 kcal/kg/

ngay dé dat mirc nang luong can thiét trong 7-10 ngay
sau d6. Khi ngudi bénh chuyén sang giai doan hdi phuc
som, can bd sung luong du trit da can kiét, chung toi
da nu6i dudng ¢ muc nang lugng bang 1,35 dén 1,75
lan ning lugng tiéu hao luc nghi (REE), twong dwong
1500-1900 kcal/ngay [5].

Trong giai doan ngay sau ghép phdi, qua trinh di hoa
protein tang cao, vi Vay muc tiéu dinh dudng trong, g1a1
doan nay la cung cap du proteln nham han che mat va
bao ton khdi co. Ngudi bénh can duge cung cap 1,3-1,5

g protein/kg/ngay. D6i v6i truong hop suy dinh duong
nang, sau phau thuat, nhlem trung nang hodc c6 nguy co
thai ghép, c6 thé cung cép cho nguoi bénh 2,5 g protein/
kg/ngay [5]. Chung t6i da xay dung ché do dmh duong
chtra luong proteln dat muc 1,5 g/kg/ngay vao ngay thtr
7, tang dan den muc 2 g/kg/ngay vao ngay 16 va duy tri
den hét 7 tuan diéu tri.

Giai doan tuan thir 3, nguoi bénh chéan an, dinh luong n
giam so véi thyc don da xay dung, dan t&i ham luong
protein toan phan va albumin trong mau glam Dé theo
ddi nguoi bénh chat ché va thuong xuyén hon, chung
t0i thyc hién thém xét nghiém prealbumin dong thoi st
dung ché pham protein chuyen biét dé cung cap thém
20g proteln/ngay Két qua cho thiy sy cai thién dang
ké v€ ham luwong protein va prealbumin huyét thanh
tir tuan thir 4 dén tuan thir 7 sau phau thuat. Nhu vay,
chung t6i khuyen nghi can theo ddi, danh gia ham lugng
prealbumin huyet thanh bén canh xét nghlem proteln
toan phan va albumin, vi day 1a két qua can 1am sang
c6 d¢ dac hi¢éu va d9 nhay cao phan anh dting tinh trang
dinh dudng cua nguoi bénh [7].

Vitamin D dong vai tro quan trong trong su héi phuc cua
hé thong mien dich va sy hap thu canxi. ”Hneu vitamin D ¢6
thé gay ra ha canxi mau va réi loan hé thong mién dich,
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TAI LIEU THAM KHAO

tdng nguy co méc cac bénh nhiém trung, dic biét 1a
nhiém tring dudng ho hap trén [8]. Ca bénh cua chung
t0i cling gdp tinh trang ha phospho, magie va canxi tir
tudn dau tién sau ghép phdi. Két qua xét nghiém can
l1am sang ciing cho thay tinh trang giam ndng d¢
25- hydroxyv1tarn1n D3 xubng muc 9,71 mg/ml, dudi
khoang gi¢i han binh thuong. Ching t6i da bo sung
vitamin D3 v6i lidu 25.000 Ul/tun, dong thoi b sung
canxi, phét pho va rnagle va cac chi s6 da 6n dinh sau
tuan thi 4. Tinh trang nay cung da duoc bao céo trong
ca lam sang cua Y. Hsieh va cong su nam 2023 tai Dai
Loan[9]. Ca2 ngum bénh deu c6 BMI< 18,5 kg/m va
xay ra tinh trang r6i loan chi sé dién giai, glam nong do
25- hydroxyv1tam1n D3. Nhu vy, trén 1am sang can luu
ythémve nong d6 cac chat dign giai, nguyén to vi luong
(phospho magle canxi) va nong do 25- hydroxyv1tannn
D3 ciia ngudi bénh ghép phoi dé co giai phap can thiép
kip thoi trong tuong lai.

Nguoi bénh cua ching t6i duge cham soc trong diéu
kién hoan toan vo khuan, tach biét, tuy nhién van gap
phai tinh trang di ngoai phan nat, 2-3 lan/ngay, kéo dai
nhi€u tuén trong thoi gian sau phau thuat, khong nén,
khong c6 dau bung Ve khia canh lam sang, tinh trang
ctia ngudi bénh gan tuong ty véi nhiém trung duong
ti€u hoa, trong truong hop nay kha tuong tu voi nhlem
khuén Clostridium difficile [10]. Tuy nhién, két qua cay
vi khuan trong phan la am tinh, cac két qua can lam sang
khac ciing khong cho thay tinh trang giam Kali do tiéu
chay nhiéu lan trong ngay Nguoi bénh da duge diéu
tri bang vancomycin va loperamid, tuy nhién tinh trang
khong cai thién nhiéu. Do vay, chung t6i nghi ngd tinh
trang cua nguoi bénh gap phai do st dyng khang sinh
toan than liéu cao, tiéu diét hé vi khuan co loi trong
duong rudt, tao co hoi cho vi khuan gay hai sinh soi,
gay ra tinh trang tiéu chay kéo dai man tinh. Tinh trang
nay ctia ngudi bénh con ton tai nhiéu tranh cii, can dugc
luu ¥ hon trong diéu trj va cham soc sau ghép phéi trong
tuong lai.

4. KET LUAN

Dinh dudng dong vai trd quan trong trude, trong va
sau ghép ph01 giap hd tro ngum bénh cai thién ste
khoe, tang toc do hoi phuc va nang cao hé thong mién
dich cta co thé. Can thiép dinh dudng sém, nudi duong
duong ti€éu hoa sém la uu tién hang dau g1up cai thién
som tinh trang strc khoe cta ngudi bénh, giam kha nang
mic cac nhiém tring sau phau thuat. Chung toi khuyen
cao can theo dai tinh trang dinh dudng cua ngu(n bénh
bang nong dg prealbumin, protein toan phan vaalbumin
trong mau, dong thoi theo dbi sat sao cac chi s dién
giai, phospho, magie, canxi va vitamin D d& c6 bién
phap can thiép kip thoi.
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