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Tình hình Thalassemia và bệnh lý 
ếHemoglobin trên thế giới

71% của 229 quốc gia.71% của  229 quốc gia  
.330000 trẻ sanh /năm( 83% bệnh 

hemoglobin và 17% thalassemias)hemoglobin và 17% thalassemias).
. BệnhHemoglobin chiếm 3,4% tử vong ở trẻ 

d ới 5 t ổiem dưới 5 tuổi.
. 7% thai phụ mang gen bât thường bệnh 

hemoglobin
.  1% cặp có nguy cơ mang gen. ặp g y g g



Tình hình bệnh Thalassemia tại 
Việt nam

• Khu vực đồng bằng phía bắc và phía namKhu vực đồng bằng phía bắc và phía nam 
bệnh beta Thalassemia là 1,5%

• Khu vực dân tộc thiểu số  tỉ lệ 16,6%-25% 



Tình hình bệnh Thalassemia tại 
BVNĐ1

2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007
Number of 1291 1505 1563 1720 1876 2085 1872Number of 
patients

1291
N(%)

1505
N(%)

1563
N( %)

1720
N (%)

1876
N (%)

2085
N(%)

1872
N (%)

Thalassemia 383
(27)

475 
(32.6)

675
(42)

620 
(36.0)

985
(50)

1007 
(48)

735
(39)

Iron defficiency 69 60 91 70 52 65 92

Aplastic anemia 72 90 101 86 106 123 135

Acute Leukemia 119 108 122 120 122 159 132

ITP 326 420 376 387 311 339 298

Hemophilie 100 107 127 134 181 273 350



Đặc điểm lâm sàng bệnh nhân 
thalassemia thể nặngthalassemia thể nặng

• tuổi phát hiện : 6th- 5 tuổi 
thiế á t bì h ặ• thiếu máu :trung bình- nặng 

• lách to , 
• biến dạng xương mặt (37%), 
• chậm phát triển thể chất, không dậy thìchậm phát triển thể chất, không dậy thì



Đặc điểm cận lâm sàng bệnh nhân 
ểthalassemia thể nặng

• Xét nghiệm sàng lọc
– Huyết đồy
– Phết máu
– Định lượng ferritinị ợ g
– Điện di Hemoglobin

• Xét nghiệm chuyên biệt (sinh học phân tử)Xét nghiệm chuyên biệt (sinh học phân tử)
– Khảo sát DNA



Thực trạng chẩn đoán lâm sàng BN 
Thal tại BVNĐ1

• Tuổi nhập viện : 3th- 5 tuổi (46%) trểTuổi nhập viện : 3th 5 tuổi (46%), trể
• Thiếu máu mức độ nặng ( 69%), truyền 

máu cấp cứumáu cấp cứu.
• Lách to (100%), cường lách
• Gan to (90%): 
• Biến dạng xương mặt (37%)ạ g g ặ ( )



Đặc điểm điều trị bệnh nhân thalassemia 
thể nặngthể nặng

• Truyền máu định kỳ:
ồ ầ– hồng cầu phenotype ***

– hồng cầu lắng**
Thải ắt• Thải sắt
– Deferoxamine

Deferasirox– Deferasirox
• Cắt lách 

– Chỉ định cắt lách: cường láchChỉ định cắt lách: cường lách 
– Chuẩn bị:tuần hoàn,hô hấp,tiết niệu, đông máu,  
– Biến chứng: nhiễm trùng, tắc mạch
ề ỗ• Điều trị hỗ trợ 



Thực trạng xét nghiệm chẩn đoán 
Thalassemia tại BVNĐ1Thalassemia tại BVNĐ1

• Xét nghiệm chẩn đoán :
ế ồ– Huyết đồ ***

– Phết máu***
Định lượng Ferritin *– Định lượng Ferritin *

– Điện di Hemoglobin: chưa sẵn sàng , chưa phổ biến, 
phân tích kết quảp q

• Xét nghiệm sinh học phân tử: 
– Lịch sử chẩn đoán:

• 1999, Bui VV xác định 4 đột biến của  HbE/beta-thal.
• 2001, Le TH triển khai nghiên cứu SHPT tại TPHCM
• 2003 Truong DK dùng ARMS• 2003, Truong DK dùng ARMS 
• 2008 , BVTDu áp dụng SHPT trong sàng lọc tiền sanh

– Thực tế tại BVNĐ 1: chưa



Thực trạng điều trị Thalassemia tại 
BVNĐ1BVNĐ1 

• Truyền máu: 15 25 BN/tuầnm• Truyền máu: 15-25 BN/tuầnm
– Chế phẩm máu: Hồng cầu lắng, máu toàn phần
– Thời gian: đăng ký (2-3N), định kỳ truyền máu (4t)

ầ– Chi phí TB: 200.000 đ/125ml/ 10 kg/lần
– Tai biến truyền máu: phản ứng miễn dịch, nhiễm trùng.

• Thải sắtThải sắt
– Chế phẩm: Desferoxamine, Deferasirox
– Thời gian: 5 ngày/ tuần.
– Chi phí thải sắt:180.000đ/ 0,5g/ 15kg/ngàyp g g g y

• Cắt lách: 10% ca thalassemia nặng nhập viện
– Chỉ định cắt lách: cường lách theo tiêu chuẩn BVNĐ1*** 
– Chuẩn bị:khó khăn RLđông máu, chủng ngừa truyền máug g g y
– Biến chứng: nhiễm trùng, tắt mạch



Kết quả khảo sát tình hình điều trị 
thalassemia tại các tỉnhthalassemia tại các tỉnh 

Stt Bệnh viện Số BN/ tháng Chế phẩm máu Thải sắt Theo dõi

1 BV Bảo lộc 15 Abc 0
2 Long an 16 Abc 0 0
3 Sa dec 5 Ac 0 0
4 Nhi ĐN 6 Ac 0 yes
5 Cân Thơ 14 C 0 0
6 Bạc liêu 4 Ac 3 yes
7 Bình Thuận 3 Ac 0 yes7 Bình Thuận 3 Ac 0 yes
8 Bình Phước 0 Ac 0 0
9 Lê Lợi VT 2 A 0 0
10 Tây Ninh 33 Acb 0 yes

ồ11 Lâm đồng 12 A 0 0
12 Bến Tre 0 Abc 0 yes
13 Só Trăng 2 Ac 0 yes
14 Kiên Giang 6-9 Abc 0 O14 Kiên Giang 6 9 Abc 0 O
15 An Giang 7 Ac 0 O
16 Vỉnh Long 3 C 0 yes



Đề suất chương trình quản lý bệnh 
Thalassemia tại BVND1Thalassemia tại BVND1

• Bệnh nhân và gia đìnhBệnh nhân và gia đình
– Sổ theo dõi định kỳ
– Tham vấn về tuân thủ điều trị: truyền máu, thải sắt 
– Tham vấn  về phòng bệnh : chủng ngừa, theo dõi phát triển thể chấtp g ệ g g p
– Tham vấn về sàng lọc tiền sanh cho thân nhân trong gia đình
– Tham vấn về tiền hôn nhân 
– Tổ chức nhóm sinh hoạt thalassemia /mỗi 3 tháng

• Bệnh viện địa phương 
– Tập huấn về chẩn đoán và điều trị thalassemia cho các BS Nhi , BS 
đa khoađa khoa

– Trao đổi về kinh nghiệm quản lý bệnh nhân
– Sinh hoạt chuyên môn về Thalassemia /năm : phổ biến phác đồ điều 

trị, cập nhật thông tin về Thalassemia



Chẩn đoán & hướng giải quyết cho BN 
và gia đìnhvà gia đình 

HUYẾT ĐỒ
ĐiỆN DI HEMOGLOBIN

CHẨN ĐOÁN SINH HOC
CHẨN ĐOÁN XÁC ĐỊNH

CHẨN ĐOÁN SINH HOC
PHÂN TỬ

Ổ ÕSỔ THEO DÕI



Điều trị & hướng  gỉai quyết cho BN thể nặng

Ồ Ầ ẮTRUYỀN MÁU HỒNG CẦU LẮNG TRUYỀN MÁU ĐK 

THẢI SẮT DESFERRIOXAMINE THẢI SẮT UỐNG 

CẮT LÁCH
CHỦNG NGỪA HBV PNEUMOCOCCAL POLYS v

ĐiỀU TRỊ HỖ TRỢ AC FOLIC H.TĂNG TRƯỞNG



Tầm soát bệnh ThalassemiaTầm soát bệnh Thalassemia 

TuyênTuyên
truyền cộng

đồng

Tuyên
truyển tiền
hôn nhân

Hướng dẫn
theo dõi
sau sanh

Tuyên
truyền khi

có matham
vấn ng

Tham vấn
thai

g
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BỆNH NHÂN THALASSEMIA NỮ 14 TUỔI 



BỆNH NHÂN VÀ MẸ



Bé gái 10 tuổi bệnh thalassemia-majorBé gái 10 tuổi bệnh thalassemia major



BỆNH NHÂN NỮ 10 TUỔI & MẸBỆNH NHÂN NỮ 10 TUỔI & MẸ



BỆNH NHÂN NAM 15 TUỔIBỆNH NHÂN NAM 15 TUỔI



BỆNH NHÂN 15 TUOI & MẸBỆNH NHÂN 15 TUOI & MẸ



BỆNH NHÂN THALASSEMIA SAU CẮT 
LÁCHLÁCH



BỆNH NHÂN THALASSEMIA BỊ 
Ấ Ế ÃXUẤT HUYẾT NÃO


