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TOM TAT

Nhéng cap sinh déi dinh lién bj dinh lién véi nhau
mot phan va thuong ¢ nhitng co quan chung, va
lubn c6 cling mt giGi tinh. Nguyén nhéan dan dén céac
cdp sinh déi dinh lién van chwa duwoc hidu 18, trong
khi d6 khd ndng séng sét cta ching la rét thép.
Chuing t6i tién hanh tim hiéu cac tén thwong gidi phau
bénh & 3 cdp sinh déi dinh lién: cdp sinh dbéi dinh
nguc (TOP), cdp sinh doi dinh lién & méat bén than
(DCP), cdp sinh déi dinh lién & nguc-bung (TAP).

Tir khéa: sinh déi dinh lién, gidi phdu bénh,
khuyét tét.

SUMMARY

Pathological findings among conjoined
twins in Vietnam and Tunisia

The conjoined twins stuck together and often
share some organs, and are almost always the same
sex. The cause of the conjoined twins still poorly
understood, while the probability of their survival is
very low. We proceed to study the pathological
lesions in three conjoined twin pairs: Thoraco-
omphalopagus (TOP), Dicephalic parapagus (DCP),
Thoraco-abdominopagus (TAP).

Keywords: conjoined twins, pathology, defects.

DAT VAN BE

Trén thé gioi c6 30 truong hop sinh déi dinh lién
(conjoined twins) con song sau khi sinh duoc biét
dén. Nhirng cap sinh déi dinh li&n bi dinh v&i nhau
mot phan va thudng c6 nhitng co quan chung. Véi ti
I& 0,2:10000 trwdng hop mang thai, ching ta cé thé
néi vé& ti 1& 0,005:10 000 c&p dinh lién dwoc sinh ra.
Theo Lwu Thi Hang di tat trong song thai dinh nhau
gap 0,002/10 000 trwong hop co thai dwoc phéat hién
qua siéu am [1].

Nhirng nguyé&n nhan xuét hién clia cac cp sinh doi
dinh lién van chwa dwoc hiéu r, trong khi dé kha nang
sbng s6t cta ching la rat thp — chi 18% [14]. Theo
Tippi [18] khodng 28% sb cdp sinh ddi dinh lién chét
trong tr cung, trong khi 54% chét ngay sau khi sinh.

C6 hai gia thuyét giai thich v& sinh dai dinh lién.
Gia thuyét thir nhét la fission theory, theo d6 sy phan
d6i bi gian doan va nhirng ca thé da dinh hinh — bj
dinh lai v&i nhau — phat trién riéng ré [15].

Gia thuyét th hai la gid thuyét cda Spencer vé sy
nhan ban cda cau tric truc thong quan sw hgp nhét
th® cép, sau khi hai dia phdi (embryonic disc) phan
déi hoan toan — déi xtrng quang hoc [17].

Nhirng cép sinh ddi dinh li&n ludn ludn cé cling

LUU THI HONG — Pai hoc Y Ha Néi

mot gidi tinh, vi ching dwoc quy dinh gen. Chung
duwoc phat trién tlr ciing mét té bao triing da thu tinh,
chiing c6 mét nhau thai va mét khoang 6i (amniotic
cavity) chung. Chung cé chung tti 6i va chung nhau
thai (monoamniotic-monochorionic). Ching xuét hién
nhw la két qua clia sw phan ddi khdng hoan toan cla
dia phdi vao ngay tht* 14 sau sy thuy tinh. Thwdng
gdp hon |a cac bé gai: khoang 70-95% [5] sb cédp cap
sinh déi dinh lién cé gi&i tinh nir. Nguyén nhan
thudrng gap cha cac bé gai van chwa dwoc giai thich,
mac du khoa hoc c6 sw phét trién, nhung chua tim ra
cau tra |&i cho van d& nay.

Nhirng cap sinh d6i dinh ngwc (Thoracopagus
Conjoined TW|ns) chiém khoang 40% tdng sb cap sinh
déi dinh lién, cé sy dinh lién & vung nguc, c6 chung
cac co quan & khoang ngwc va vi thé tach biét ching
sau khi sinh & hau hét cac trudng hop 1a khong thé.

Dang dinh lién thuong gédp khac la dinh vang rén
(Omphalopagus TWins) khi cap déi dinh v&i nhau ti
xwong e dén ving rén. Khoang 33% tong sb cac
truong hop sinh d6i dinh lién dwoc xép vao
Omphalopagus. Sinh ddi dinh lién  Thoraco-
omphalopagus (TOP) 13 trwéng hop dau tién trong 3
trworng hop duoc ching t6i tién hanh nghién ciu.

Trwdng hop th hai la Dicephalic parapagus
(DCP). Tan sb ciia sinh dbi Dicephalic parapagus theo
Gilbert-Bamess 2003 [6] la 1:14000 & chau Phi va
1:6500 [7] & chau A. C&p sinh ddi dinh lién & dang nay
bi dinh v&i nhau & mat bén than. Dicephalic parapagus
la trvong horp thr hai trong nghién ctru nay.

Trwong hop th ba la Thoraco-abdominopagus
(TAP) Phan dinh lién & ving ngwc nam phia truoc,
con phan dinh lién & viing bung ndm & mat bén. N6
I& dang két hc_yp cla Thoracopagus va Parapagus
Nghién cltru cac cap sinh ddi dinh li&n cé y nghia
trong tim hidu qué trinh phat trién cGa phéi, trong
chién lwvoc gidi phau phan tach chung, clng nhw
trong viéc hoan thién kién thtrc vé cac dang dinh dbi
khac nhau.

TRUONG HQP BENH

1. Trwong hop 1: O Ha N6i, Viét Nam, sé md to
thi: 02/13.

Bao thai thu duoc tlr sdy thai tw nhién, 1a mau xac
wép cla Bénh vién Phy san Trung wong. Buwgc bao
quan trong dung dich formalin 40% trong thoi gian 10
nam. Gidi tinh thai nhi: Ni; trong lwgng thai khi sinh:
0,800 kg; tudi thai: 26 tudn. Kham nghiém bing mét
thwong: 2 dau, 1 cd, dinh nhau & phan than, & phan
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trwéc ngwe, cé 2 doi chi trén — veo ng(’)n at, co 2 doi
chi dwdi, dj tat thanh bung — thoat vj ron.

Kham nghiém tt thi:

Bang 1: K&t qua mé t thi song thai dinh ngwc (Thoraco-omphalopagus)

Céc chi sb sinh tréc hoc F1:
Chiéu dai bao thai: khéng c6 kha nang do
Chiéu dai co thé&: khong c6 kha ndng do
Chu vi ddu = 24cm, chiéu dai chan = 5cm,
chiéu dai mi mat = 1,3 cm,
khoang céach gia 2 mat = 2,1 cm => ting khodng cach
gitra 2 mét (hypertelorism)

Céc chi sb sinh trac hoc F2:
Chiéu dai bao thai: khéng c6 kha nang do
Chiéu dai co thé&: khong co kha nang do
Chu vi dau = 29cm, chiéu dai chan = 5cm, chiéu dai mi mét
=1,5 cm, khoang cach gitra 2 mat = 1,8 cm=> t&ng khoang
céch gira 2 mét (hypertelorism)

Pau va mat
Bién dang va tai thap
Nhan trung dai
Miéng nhé (microstomia)
Miéng m&
Cam nhd ngan (microretrognatia)
Thop trwéc rong

Pau va mat
Déu rach, bién dang, khéng c6 ndo
Nhéan trung dai
Miéng nhé (microstomia)
Miéng m&
Cam nhé ngan (microretrognatia)

C6 - chung cho ca 2 du — to va ngan

1tim - 7,49 (5,09)
Di tat tim mach — 2 tm nhi, 2 tai tam nhi, 2 tam thét, gidm san tam that, 1 van nhi that duy nhat — dang van 2 14, di tat
truyén déng tim (bundle branch defect), than déng mach (truncus arteriosus)
2 cung déng mach chu
2 dong mach chi nguwc

2 phdi — gidm san -2,7 g (18,5g)

2 phdi — gidm san -1,8g

1 thwe quan — thye quan phan déi tai phan cd (bifurcatio esophagialis)
1 co hoanh — lanh lan

Thanh bung -Omphalocele

1 da day
1 mang treo ruét chung
1 rudt thira
Boéng mach chd bung Bong mach chid bung
Lach Lach

Gan to - 25,79 (26,5) Gan nhé- 1,529

Rudt sigma Rudt sigma

Tryc trang Tryc trang

2 tuyén thwong than -1,4g (1,4)
2 than — c6 nang nhé -3,5g (3,89)
Bang quang

2 tuyén thwong than -1,5g
2 than- c6 nang nhé -1,8g
Bang quang

Co quan sinh dyc ni trong
2 budng trirng, 2 voi trirng,
1t cung

Co quan sinh duc nir trong
2 budng trirng, 2 vai trirng,
1 tlr cung

2 ban cau dai ndo
2 ban cau tiéu ndo

Khong c6 ndo do rach hop so va dinh hép so

2 déng mach rén

1 déng mach rén duy nhét

Hinh 1: Hinh anh X.quang cta sinh déi dinh lién ngwc

X-quang cho thdy 2 tly séng, 2 c6t sdng riéng

biét, wén cot sdng cd-nguc-hdng 2 bén, veo cot séng
2 bén, c6 1 16ng ngwc chung (1 bd xwong swén véi 2
xwong don, 1 xwong c), than tach déi & vung hong,
c6 2 khung chau.

* Két luan: Sinh ddi dinh lién ngwc (Thoraco-
omphalopagus-TOP).

2. Trworng hop 2: O Ha Nai, Viét Nam. Sé mé t&r
thi: 03/13.

Bao thai thu dwoc tir sdy thai tw phat, la mau xac
wép cla Bénh vién phy san trung wong. Buoc bao
quan trong dung dich formalin 40% trong th&i gian 10
nam.

Thai Iwu, gidi tinh thai: Ni; trong lwgng khi sinh:
0,750 kg, tudi thai: 23- 26 tuan.

Kham nghiém b&ng mét thweng: thai nhi c6 2 dau
— d3u bén trdi nam thdng hon so véi cot séng,
pterygium colli, dinh than, dinh canh bén nguc, cé 1
doi chi trén — veo ngoén ut, c6 1 déi chi dwéi, co 4
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ndm v - 2 quang v nhé va 2 quéng vi lon. _Kham nghiém ti thi:
Bang 2: Két qua kham nghiém t( thi: cdp sinh d6i dinh lién & mat bén than (Dicephalus, parapagus)

Pau va mat Dau va mat

Bién dang, tai thudng
16ng may dinh hinh tét
Nhan trung dai
Mi héch
Miéng mé&
Cam nhd ngan (microretrognatia)

Bién dang, tai thuong
I6ng may dinh hinh tét
Nhéan trung dai
Mai héch
Miéng m&
Cam nhé ngan (microretrognatia)

Céc chi sb sinh tréc hoc
DAu bén phai:
Chu vi dau = 19cm, chiéu dai chan = 3,8cm, chiéu dai mi mat =1,4
cm, khoang céch gitra 2 mét = 1,3 cm.
=> gidm khodng céch gitra 2 mét (hypotelorism)

Céc chi sb sinh trac hoc
DAu bén trai:
Chu vi d&u = 20cm, chiéu dai mi mét =1,3 cm,
khoang céach gira 2 mat = 1,0cm
=> gidm khodang céch gitra 2 mét (hypotelorism)

] Céc chi sb sinh trac hoc
Chiéu dai bao thai: khdng c6 kha nang do
Chiéu dai co thé: khong cé kha nang do

C6 - chung cho ca 2 du — to va ngan

1tim - =6,1g (3,5-5,50)
Di tat tim mach— tim bén phai, dao vi tri (isomerism): Dij tat k&t ndi tinh mach phdi (Supracardiac venous return), dao vi tri
tam that, dao vi tri cac mach mau I&n vao tim,
Cung dong mach chii - thay déi cac mach
Dong mach chl ngwe — 1 déng mach duy nhét, dao vi tri

Phéi trai
Giam san 8,4 g (14,7-18,50)

Phdi phai
Giam san 7,4g
dao vi tri, lac vi tri

Di tat cach ly phéi - khéi tron lién quan dén co' hoanh va dudi mang phoi
Dj dang phdi dang nang tuyén

Thwc quén Thyc quén
Boéng mach chd ngye - 1 déng mach, dao vi tri
1 co hoanh — lanh lan
Da day phai, dao vi tri Da day tréi
Tuy Tuy

1 ddng mach chu bung, dao vij tri
1 gan = & gilra - 34,429 (22,5-26,59)
1lach & bén trai -0,75¢g (1,2- 1,89g)
1 rudt thira & bén trai
1 rudt non
Dai trang, sigma — bén trai dwéi gan
2 tuyén thwong than =2,3 g. (1,15-1,49)

2 than- nhd =2,99g (2,5-3,89)
1 bang quang

Co quan sinh duc ni trong: 2 budng trirng,

2 voi trirng, 1t cung

DA&u bén phai
Dj dang Dandy Walker

Trong lwong ndo - 44,8 trr tiéu ndo; (68-95g v&i tiéu n&o)

DAu bén trai
Dj dang Dandy Walker

2 déng mach rén

Hinh 2: Hinh anh X-quang cta sinh déi dinh lién & mat
bén than )

X-Quang: Cé 2 tly song, 2 cot song riéng biét, co

1 xwong chau chung, 1 xwong cting, 1 16ng nguc v&i

1 bé xwong swon véi 2 xwong don, 1 xwong wc, 1
khung ch&u chung.

* Két luan: Sinh doi dinh lién & mé&t bén than
(Dicephalus parapagus- DCP).

3. Trwéng hop 3: & Tunisia

Ba me 32 tudi 1&n dau mang thai. Khong c6 di»
lidu v& can huyét thédng, nhém méau O. Két qua siéu
am xac dinh dwgc hdi chirng di dang va dwogc dinh
chi thai nghén theo chi dinh y khoa. Kham nghiém t(r
thi dwoc thwe hién sau sy ddng y béng van ban hop
phép clia b6 me.

Thai lwu, gidi tinh thai: N&¥; tudi thai: 15 tun.

Kham_nghiém bdng mét thwdng: Thai nhi c6 2
dau, 2 cd, dinh than, dinh trwéc ngwe, cb 2 dai chi
trén — veo ngoén ut, c6 1 doéi chi dwsi, 2 tay song,
cot sbéng riéng biét. 1 16ng ngwe voi 1 bd xwong
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swon, voi 2 xwong don, 1 xwong e, dinh canh bung,

1 khung chau.

Bang 3: Két qua kham nghiém t( thi: c&p sinh déi dinh lién & ngwc va bung (Thoraco-abdominopagus)

Pau va mat
Bién dang, tai th4p
16ng may dinh hinh tét
Nhan trung dai
Mi héch
Cam nhd ngan (microretrognatia)

Pau va mat
Bién dang, tai thap
16ng may dinh hinh tét
Nhéan trung dai
Mi héch
Cam nhé ngén (microretrognatia)

Céc chi s6 sinh trac hoc
D&u bén phai
Chu vi dau = 9cm, chiéu dai mi mét =0,9 cm, khoang cach
gitra 2 mét = 1,1 cm => ting khodng cach gira 2 mat
(hypertelorism)

Céc chi s6 sinh trac hoc
Dau bén trai
Chu vi dau = 8,5 cm, chiéu dai mi mét =0,8 cm, khoang cach
gitra 2 mét = 1,0 cm => tdng khoang céch gitra 2 mét
(hypertelorism)

] Céc chi s sinh trac hoc ]
Chiéu dai bao thai=13,0; Chiéu dai co thé 9,0; chiéu dai

] Céc chi s6 sinh trac hoc ]
Chiéu dai bao thai =12,0; Chiéu dai co thé 8,5; chiéu dai chan

chan =1,8cm =8,5cm
Co - to va ngan Cb - to va ngan
1tim =0,3g

1tim = 0,2g (0,5g)
Khong di tat
C6 su lién két gitra cac mach mau gitka 2 tim, gitra tinh mach
chd trén cla 1 tim v&i tinh mach chd trén phai va tinh mach
phdi ctia tim kia
Déng mach chd ngwe — 1 ddng mach duy nhét

Di dang tim mach — tim bén phai, dao vi tri
Di tat ké&t ndi tinh mach phdi (Supracardiac venous return),
H6i chirng D’lvemark
T& chirng Fallot
Déng mach chd ngwe — 1 déng mach duy nhét, dao vi tri
Dao vi tri cia ddng mach chd ngwe va tinh mach azygos

Mang tim — chung
Phdi phai Phdi trai
Giam san -2,1g Giam san -1,2 g (2,0q); ddo vi tri
Thwc quén Thyc quan
Boéng mach chd ngwe - 1 ddng mach
1 co hoanh — lanh lan
Da day phai | Da day trai dao vi tri

1 déng mach chu - duy nhat

1gannadmg
1

itba -5,79 (3,0 9)
lach

1 rudt thira bén trai
1 ruét non — mang bung chung
Khéng hau moén
2 tuyén thuong than

2 than - nhé =0,5¢g (0,35g)
1 Bang quang

2 than — nhé =0,4g
1 Bang quang

Co quan sinh duc trong nam: 2 tinh hoan

Co quan sinh duc trong nam: 2 tinh hoan

Co quan sinh du

c ngoai nam: chung

DAau bén phai
Dj dang Dandy Walker
Trong lvgng néo -9,4g
Thoai héa corpus callosum, fornix, pellucid septum,
commissura ant.
N&o lng thay

Dau bén trai
Dj dang Dandy Walker
Trong lwgng ndo-9,4g
Thoai héa corpus callosum, fornix, pellucid septum,
commissura ant.
N&o Ung thay

1d

ay rén

Hinh 3: Hinh anh X-quang cua cép sinh déi dinh lién & ngwc va bung (Thoraco-abdominopagus)
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* Két luan: Sinh déi dinh lién ngwe-bung (Thoraco-abdominopagus- TAP).

BAN LUAN

Nghién ctu nay ghi nhan dwgc 3 dang sinh doi
dinh  lién:  Thoraco-omphalopagus, Dicephalus
parapagus, va Thoraco-abdominopagus. Thoraco-
omphalopagus chiém ti 1& 28,4%, Dicephalus
parapagus 11-13%, con Thoraco-abdominopagus 25-
30% [2]. V4, ba trwdng hop nay & nhitng dang hiém
cla sinh déi dinh lién, tt nhirng khu vyc khac nhau
trén thé gioi. Hai trwerng hop dau tien & Ha Nai, con
trwong hop ther 3 & Tunisia.

Hon niva, ca 3 trueong hop déu co hai dau, nhw
vay chung la nhung bao thai c6 so ddi, cling nhw ca 3
déu co di dang vung mat. Nhitng trvong hop nay
khang dinh ket qua, dwa ra b&i Mc Girr W., rdng dang
“hai d4u” xuét hién trén 75% quéi thai, khac v&i dang
“hai c&” [12].

Thoraco-omphalopagus (TOP) la dang cé 4 chi
trén va 4 chi dwdi, Thoraco-abdominopagus(TAP) la
dang c6 4 chi trén va 2 chi duwdi, Dicephalus
parapagus(DCP) la dang cé 2 chi trén va 2 chi dudi.
Con c6 céc dang khac vé sb lwgng chi trén, chi dudi
va cot séng kép. O’ ngay thir 26-28 cla sy phét trién
phéi, céc chi trén cla bao thai xuét hién, con & ngay
th 28-30 13 cac chi dwdi. Sy xuéat hién cia chang la
két qua cta sw twong tac clia cac gen dic hiéu nhw
HOX, pitxl, transcriptions factors TBX5, TBX4, céac
gen & ngoai bj va trung bi [13]. Tuy nhién, can c6
nhing nghién ctru thém vé tac déng dac hiéu cla
cac gen nay, nhi*ng gen ma tham gia vao sw biéu
hién, sw phan héa vé& hinh dang va sw bd tri cla cac
chi trén nhirng cép sinh ddi dinh li&n.

Hai trong sb céc bao thai trén cé gidi tinh niv. TAP
c6 gidi tinh nam. TOP va TAP cé gap ddi sb lvong
co quan sinh duc ngoai va trong, trong khi DCP cé co
quan sinh duc ngoai va trong chi & dang don. Nghién
ctru ndy 14 1&i khang dinh, dwoc tim ra bdi Marianne
V., rdng gi6i tinh ni hay gap hon dbi v&i cac cap
sinh déi dinh lién, nhwng nhirng nghién ctu v& gen
van chwa dua ra |6i giai thich tai sao lai nhw vay [11].

Cot sdng & 3 bao thai c6 cau tric kép, nhwng &
TOP xwong chau cé dang don. Xwong (rc va xwong
suwon dang don & ba loai di dang. M6t vai kién thirc
hién dai giai thich sw phan nhanh ctia cu tric truc |a
do sy nén cda dia phdi (germ disk) vé phia truéc
hach nguyén thady (primitive node) hodc do sy kéo
cang theo chiéu ngang [4].

Di tat vé& tim mach dwoc tim thdy & ca 3 bao thai.
Chuing c6 2 hop so, nhwng chi TAP ¢6 2 tim. O TOP
c6 than dong mach (truncus arteriosis), mot van nhi
that loai hai 14 (left atrioventricular valve), sy kém
phét trién cla cac tam théat, khiém khuyét vach lién
that (ventricular septal defect) va déng mach chén. &
DCP c6 tim bén phai (dextrocardia), dao vi tri
(isomerism) va di tat k&t ndi tinh mach phdi
(supracardiac venous connection), sw thay ddi vi tri
cltia cac mach lén cta tim. TAP c6 2 tim, mét tim
trong sé dé c6 hdi chirng lvemark va t& chirng Fallot
(tetralogy of Fallot). Dang mach: c6 sw ndi mach gitra

2 tim théng qua tinh mach chud trén (superior vena
cava) cUa moét tim va tinh mach chd trén phai (right
superior vena cava) clia qua tim thir 2 (qua tim cé hoi
chirng Ivemark). Cac quéa trinh bién hoa
(lateralization - bat ddi x&rng sang trai hodc phai) chiu
anh hwéng, biéu hién cia né la tim sang phai, dwoc
xac dinh & hai qua tim.

Céc di tat tim mach phat hién dwoc trén 100% cac
trwerng hop sinh ddi dinh lién. Theo Harma M., ching
thwerng gép hon & nhivng cép ¢ 2 dau va cé 1& 1a do
truc tréc trong truyén tin hiéu chéo gitra cac mo & céc
dwdng nguyén thiy (primitive lines) ndm lién ké [8].
Nghién ctru ndy cho thay, du |a cdp ddi dinh lién c6 2
tim hay c6 mot tim, cac di tat cda tim va cac mach Ién
ludn ludn 1a nghiém trong. Nhw d& biét, nhirng gen
nhw TGF-B, BMP-4, Vgl chju tréch nhiém vé qua
trinh b4t déi x(ng héa va bién héa (asymmetry and
lateralization) [3],[16]. Nh#rng nghién m&i trén cac dot
bién gen, nhikng gen chiu trach nhiém vé sy bat déi
xirng, c6 vai tro rat quan trong, vi sy phat trién va
phan tach cla tim 13 co s& quyét dinh cho sy phan
tach clia cac cap sinh ddi dinh lién.

Diéu tha vi, |4 nghién ctru trén hé hd hap cia céc
b&o thai x4c nhan rdng méi bao thai déu cé 4 14 phdi.
R rang diéu nay binh thuong déi véi nhirng bao thai
so doi, sb 14 phdi 1a 2 cdp. Nhung & DCP va TAP
dleu twong ty cling dwoc xac nhan. Sw sap xép cla
rén phéi (hilum), rénh phéi (fissure) va thdy phdi bi
dao ngwoc. O t&t ca cac loai sinh d6i dinh déu co
thoai héa, nhung & DCP va TAP c6 sy dao vi tri
(isomerism), trong khi chi DCP c6 sw cach ly phéi.
Nhirng bét thwerng & té bao nguwe, sy tdng ap suét
trong 1dng ngwc, dao vi tri 1a nhirng yéu td thuong
gay ra sy giam san (hypoplasia).

Hé tiéu héa & ba dang sinh d6i dinh lién c6 2 loai
di dang: S két hop dan dén sw hién dién cta nhirng
co quan don, sy phan déi dan dén sy hién dién clia
nhibng co' quan cé ddi; vi thé didu nay co lién quan
dén qua trinh bat déi xing héa va bién héa
(asymmetry and lateralization). &' TOP, hé tiéu hoéa
b4t d3u 14 dang c6 cadp, dén cd né hop lai thanh mét
4ng tiéu héa chung va tiép tuc kéo dai nhw dang don.
Chi c6 gan |a dang d6i va khéng déi xieng. O' DCP va
TAP, phan gan (proximal part) cla hé tiéu hoa la co
d6i v&i 2 ong tiéu hda va 2 da day, nhwng né hcyp lai
thanh mot khi dén mac treo ruét (mesentry) va tiép
tuc kéo dai nhv dang don. Va ca hai dang nay (DCP
va TAP) c6 sy xuét hién clia dao vi tri. C6 mét gan &
duerng gitva. O TAP, hé tiéu hda cé 2 bng tiéu hoa va
2 da day; tr& thanh dang don & nép gap cla mac
treo ruét v&i mac treo rudt chung.

Nhirng bat thwéng cla thanh bung truéc dugc
xac dinh chi @ TOP. C6 sw xuat hién cla thodi vi rén
(omphalocele). Nhitng khiém khuyét cia co hoanh
khéng tim thdy. Nhitng bt thudng v& hinh dang cla
clia co' quan sinh duc ngoai va trong khéng tim thay.
O DCP, co quan sinh duc khéng co déi, vi xwong
chau & dang don.
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Hé bai tiét: O TOP va TAP, hé bai tiét c6 dang déi
v&i than vi nang, con & DCP hé bai tiét khong c6 doi.
Didu twong tw tim ra déi voi tuyén thuwong than — chi
DCP khong c6 dang doi.

Theo Xie | Li sw hién dién cta cau sun lién két voi
thanh bung truéc va sy tang 1én &p suét bén trong
khoang bung c6 thé dan dén sy khéng déng duwoc
cua thanh bung [9].

Nhirng nghién ctu vé& hé than kinh trung wong &
ca 3 bao thai xac nhan c6 bién dang Dandy-Walker.
Ngoai ra & TAP con xuét hién sw tiéu gidm cla thé
chai (corpus callosum), vom nao (fornix), vach trong
subt (septum pellucidum); va bénh tran dich nao
(hydrocephalus).

Nhi*rng co quan chiu anh hwéng la nhitng co
quan khéng c6 cdp. Céac vi tri twong déi clia cac co
quan nay trong cac khoang co' thé, theo hé théng hay
theo khung xwong (holo-, syn-and skeleton -topical
position) bi anh hwéng. Ddi v6i cac co quan lién
quan dén sw déi xtng, sy dao vi tri chiém wu thé.
Ching la két qud cla qua trinh bién hoéa
(lateralization) bt binh thwéng. Bién héa duoc didu
khién bdi nhidu gen va céc dwdng truyén tin hiéu
nhw Shh, Bmtp, PTC Nodal [10],... Sy ph&n chia
khéng hoan toan cla dia ph0| sau ngay thtr 14 sau
sw thu tinh dan dén mot sy can tré rat lon déi voi cac
dwdng truyén tin hiéu. Sy bién dang rat nhiéu va
nang. Cac bién dang vé tim va hé hd hap khéng
thuan loi cho sy séng.

Khé c6 thé tim ra sw giai thich rd rang vé co ché
ctia nhirng tén thuwong, nhung khéng thé loai trir cac
ngudn gbéc da yéu td, cling nhw tac déng khac nhw
phéng xa, st dung céc loai thudc cé lién quan dén
kha nang vd sinh,... Pang chd y, mét trong nhirng
cap sinh déi dinh li&n trong thé ky XX & Viet Nguyen.
Viet Nguyen sinh ra & tinh Kon Tum, Viét Nam. Theo
b me ctia c&p sinh dai nay, nguyen nhan vé& s sinh
ra cGa cdp sinh ddi dinh lién nay 1a do “anh hwéng
ctia chat doc mau da cam (Agent Orange) (2,3,7,8-
tetrachlorodibenzodioxin (TCDD)), chat dwgc quan
ddi My st dung nham lam rung l& cay trong thoi ky
chién tranh Viét Nam”. Viet Nguyen sinh ra ndm 1981
va qua doi nam 2007. Hai trvong hgp dwgc xem xét
& Ha Nb6i la tr nam 2003, tire la 20 nam sau trén
cung mét vang (khu trweng bay xac wép Bénh vién
Phu san Trung uong, Ha Noi).

Sy md ta cac dang dinh li&n trong cha dé& nay &
cép do co quan va cap dé mach (organ and vascular
level) c6 thé & nhirng dinh hwéng dic trwng va co s&
théng tin cho nhirng nghién cu cu thé hon va réng
hon trén nhitng cdp sinh ddi dinh lién. N6 cling cd y
nghia trong chudn doan sém, trong phwong phéap
siéu am va X quang (echo and angiography) ciling
nhv trong viéc ap dung cac cach tiép can va ky thuat
gidi phau m&i dé phan tach ching.

KET LUAN

Sy mé ta cac dang dinh lién trong chi d& nay &
cép do co quan va cap dd mach (organ and vascular
level) c6 thé & nhirng dinh hwéng dic trwng va co s&
théng tin cho nhirng nghién cu cu thé hon va réng

hon trén nhitng cdp sinh ddi dinh lién. N6 ciing cé y
nghia trong chan doan s&m, trong phuong phap siéu
am va X- -quang (echo and angiography) cling nhw
trong viéc ap dung cac cach tiép can va ky thuat giai
ph&u méi dé phan tach ching.
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