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ÑÒNH NGHÓA

  ÖÙ maät sô sinh ñöôïc ñònh nghóa veà maët huyeát hoïc laø 

söï tích tuï caùc thaønh phaàn cuûa maät trong maùu, ñöôïc 

bieåu hieän baèng söï taêng bilirubin keát hôïp trong maùu ôû 

giai ñoaïn sô sinh. 

  ÖÙ maät laø keát quaû cuûa nhieàu nguyeân nhaân. Coù ba 

nhoùm nguyeân nhaân: taéc ngheõn, nhieãm truøng vaø caùc 

beänh lyù chuyeån hoùa, di truyeàn.

  Maëc duø coù nhieàu nguyeân nhaân nhöng teo ñöôøng 

maät caàn phaûi chaån ñoaùn phaân bieät caáp thieát vì can 

thieäp phaãu thuaät sôùm (tröôùc 2 thaùng tuoåi) seõ cho 

tieân löôïng toát. Ngoaøi ra, caùc roái loaïn khaùc cuõng caàn 

chaån ñoaùn sôùm vì coù theå ñieàu trò ñöôïc nhö beänh 

tyrosinemia, galactosemia, suy giaùp vaø caùc nguyeân 

nhaân nhieãm truøng.

TEO ÑÖÔØNG MAÄT

  ÖÙ maät laø bieåu hieän thöôøng gaëp. 

  Tæ leä maéc beänh teo ñöôøng maät ngoaøi gan laø 1/10.000 

-20.000 treû sinh soáng, ñöôïc ñaëc tröng bôûi söï vieâm 

nhieãm caùc oáng maät daãn, söï taéc ngheõn tieán trieån caùc 

ñöôøng maät ngoaøi gan.

  Moät daïng hieám gaëp hôn laø caùc ñöôøng maät bò taéc 

ngheõn luùc sinh. Moät daïng beänh coù lieân quan ñeán caùc 

khieám khuyeát baåm sinh khaùc bao goàm ñaûo ngöôïc 

phuû taïng, voâ laùch, ña laùch, ruoät xoay baát toaøn vaø 

caùc baát thöôøng veà tim, chieám khoaûng 3-12% caùc 

tröôøng hôïp teo ñöôøng maät, ñöôïc goïi laø hoäi chöùng baát 

thöôøng laùch teo ñöôøng maät, "biliary atresia splenic 

malformation" (BASM) hay teo ñöôøng maät phoâi thai. 

Beänh naøy tieân löôïng xaáu.

  Beänh hoïc: khoâng roõ.

CAÙC NGUYEÂN NHAÂN 
GAÂY ÖÙ MAÄT SÔ SINH
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   Nguyeân nhaân nhieãm truøng: nhieãm CMV hay vi ruùt 

Rota nhoùm C.

  Nguyeân nhaân veà gen: söï töông taùc gen nhaïy caûm 

ôû nhöõng treû phôi nhieãm vôùi taùc nhaân nhieãm truøng 

nhieãm ñoäc giai ñoaïn chu sinh.

  Nguyeân nhaân mieãn dòch: roái loaïn ñieàu hoøa mieãn 

dòch, coù theå nguyeân phaùt hay thöù phaùt sau nhieãm 

truøng hay bieán ñoåi gen.

  Bieåu hieän laâm saøng: vaøng da, gan laùch to vaø phaân 

baïc maøu. 

   Caän laâm saøng: taêng bilirubin, taêng aminotransferase 

huyeát thanh vaø taêng GGTP khoâng töông hôïp.

  Chaån ñoaùn: caøng sôùm tieân löôïng caøng toát, toát nhaát laø 

4 tuaàn leã ñaàu ñôøi. Baét ñaàu laø sieâu aâm, tuùi maät thöôøng 

xeïp hoaëc khoâng thaáy. Laáp laùnh ñoà coù theå phaùt hieän 

söï vaéng maët cuûa caây ñöôøng maät ngoaøi gan. Ngoaøi ra, 

coøn coù huùt dòch taù traøng, sinh thieát gan.

  Ñieàu trò vaø tieân löôïng: ñieàu trò ñaàu tieân laø phaãu thuaät. 

Phaãu thuaät Kasai (môû gan ruoät theo kieåu roux-en-Y). 

Neáu phaãu thuaät thaát baïi, ñöôøng daãn maät khoâng daãn 

ñöôïc thì tieán trình xô ñöôøng maät daãn tôùi beänh gan 

giai ñoaïn cuoái laø ñieàu chaéc chaén xaûy ra. Hieäu quaû cuûa 

glucocorticoid sau phaãu thuaät thì chöa roõ raøng. Tieân 

löôïng laâu daøi cuûa phaãu thuaät Kasai khoù coù theå tieân 

ñoaùn. ÖÙ maät gaây ngöùa maïn tính thöôøng ñaùp öùng vôùi 

ñieàu trò. Caùc bieán chöùng xaûy ra sau phaãu thuaät Kasai 

nhö suy dinh döôõng, vieâm ñöôøng maät leân, vaø taêng aùp 

cöûa. Nhieàu treû phaãu thuaät thaønh coâng coù theå hy voïng 

coù cuoäc soáng gaàn nhö bình thöôøng trong nhieàu naêm, 

thaäm chí laø nhieàu thaäp kyû. Neáu tình traïng öù maät taùi 

laäp hay bieán chöùng taêng aùp cöûa khoâng theå ñieàu trò 

ñöôïc thì gheùp gan laø moät löïa choïn.

CAÙC NGUYEÂN NHAÂN 
TAÉC NGHEÕN KHAÙC

Nang oáng maät chuû

  Laø nguyeân nhaân hieám, coù theå ñieàu trò ñöôïc. Treû bieåu 

hieän vaøng da, ñau buïng, khoái u oå buïng, buoàn noân vaø 

noân oùi. Nang thöôøng ñöôïc phaùt hieän baèng sieâu aâm. 

Ñieàu trò baèng caùch caét boû nang.

  Caàn phaân bieät vôùi teo ñöôøng maät daïng nang. Trong nang 

oáng maät chuû, caùc ñöôøng maät trong gan thöôøng bình 

thöôøng, daõn roäng hôn laø xô hoùa, neân caét boû nang hôn 

laø phaãu thuaät Kasai. Tieân löôïng toát hôn teo ñöôøng maät.

  Sieâu aâm: kích thöôùc nang lôùn, ñöôøng maät trong gan 

giaõn, tuùi maät bình thöôøng. Chaån ñoaùn xaùc ñònh döïa 

vaøo chuïp ñöôøng maät trong phaãu thuaät.

  Caùc nguyeân nhaân khaùc: hoäi chöùng taéc maät do maät ñaëc 

nhö beänh xô nang, soûi maät hay caën buøn ñöôøng maät.

Nhieãm truøng

   Vi truøng, kyù sinh truøng vaø sieâu vi.

   Nguyeân nhaân baåm sinh thöôøng gaëp laø toxoplasmosis, 

rubella, cytomegalovirus, herpes vaø giang mai.

   Ít gaëp hôn goàm: echovirus, adenovirus vaø parvovirus 

B19. 

Hoäi chöùng Alagilile

   Ñöôïc ñaëc tröng baèng söï caïn kieät caùc ñöôøng daãn maät 

trong caùc tieåu thuøy vaø coù nhöõng ñaëc ñieåm sau:

    Taéc maät maïn tính: 91%.

   Baát thöôøng tim maïch, thöôøng nhaát laø heïp ñoäng 

maïch phoåi: 85%.

    Ñoát soáng hình caùnh böôùm: 87%

    Maét xa nhau: 88%.

   Maët baát thöôøng (muõi roäng, maët tam giaùc vaø maét 

saâu): 95%.

  Chaäm phaùt trieån taâm thaàn vaän ñoäng, beänh thaän, 

suy tuïy.

  Taêng neáp gaáp ñoát ngoùn: 35%. 

   Chaån ñoaùn: taéc maät vaø caùc ñaëc ñieåm lieân quan keát 

hôïp sinh thieát gan. Taêng bilirubin tröïc tieáp, men gan 

taêng vöøa, GGTP taêng cao.

Roái loaïn chuyeån hoùa

    Galactosemia: laø roái loaïn veà chuyeån hoùa carbohydrate 

thöôøng gaëp nhaát. Ngoaøi taêng bilirubin keát hôïp, treû 

coøn bieåu hieän noân oùi, tieâu chaûy, chaäm lôùn, toan 

oáng thaän, ñuïc thuûy tinh theå, vaø beänh veà ñoâng 



41

maùu. Ñieàu trò: loaïi boû galactose vaø caùc saûn phaåm 

söõa boø, thay theá baèng söõa ñaäu naønh hoaëc söõa thuûy 

phaân.

   Tyrosinemia: laø roái loaïn veà chuyeån hoùa amino acid, 

gaây beänh gan tieán trieån, toan oáng thaän vaø baát thöôøng 

veà thaàn kinh. Vaøng da thöôøng khoâng bieåu hieän sôùm. 

Nöôùc tieåu taêng succinylacetone vaø noàng ñoä tyrosine 

maùu taêng ñaùng keå.

Roái loaïn chuyeån hoùa lipid

Wolman, Niemann-Pick vaø beänh Gaucher.

Roái loaïn chuyeån hoùa acid maät 

Taêng nhöõng saûn phaåm acid maät baát thöôøng gaây ñoäc 

cho gan.

Roái loaïn ty laïp theå

   Bieåu hieän giai ñoaïn sô sinh: taêng bilirubin, roái loaïn 

chöùc naêng gan, haï ñöôøng huyeát, beänh lyù ñoâng maùu, 

vaø öù acid lactic. Treû thöôøng li bì, noân oùi vaø coù daáu hieäu 

thaàn kinh nhö khoùc yeáu, buù keùm, giaûm tröông löïc, 

ngöng thôû, vaø ñoäng kinh.

   Ñieàu trò: gheùp gan. 

Thieáu Citrin

Do ñoät bieán gen SLC25A13. Treû bieåu hieän öù maät trong 

gan thoaùng qua, gan nhieãm môõ lan toûa, xô hoùa gan, 

chaäm leân caân, chaäm taêng tröôûng.

Trieäu chöùng giaûm khi boå sung caùc vitamin tan trong môõ, 

söû duïng söõa khoâng lactose hoaëc söõa coâng thöùc coù chöùa 

triglyceride chuoãi trung bình. 

Thieáu Alpha-1 Antitrypsin (AAT)

AAT laø chaát öùc cheá söï phoùng thích protease huyeát 

thanh töø neutrophil hoaït hoùa. Tình traïng thieáu daãn ñeán 

söï tích tuï baát thöôøng protein trong lôùp löôùi noäi baøo 

töông laøm toån thöông gan. Bieåu hieän baèng gan to, taêng 

aminotransferase nhöng khoâng taêng bilirubin, baùng 

buïng vaø deã chaûy maùu, noàng ñoä AAT giaûm. Gheùp gan seõ 

caûi thieän tieân löôïng beänh gan naëng.

ÖÙ saét sô sinh

   Tích tuï saét ngoaøi gan vaø suy gan. Neáu khôûi phaùt 

trong baøo thai, treû sinh ra coù bieåu hieän suy gan 

naëng bao goàm roái loaïn ñoâng maùu, baùng buïng vaø 

giaûm albumin maùu, bilirubin tröïc tieáp vaø giaùn tieáp 

ñeàu taêng.

   Tieân löôïng: tæ leä soáng soùt laø 10% neáu khoâng gheùp gan.

   Ñieàu trò: thay maùu vaø truyeàn immunoglobulin lieàu cao.

Xô nang

Bieåu hieän öù maät sô sinh khoâng thöôøng gaëp, <5%. 

Bieåu hieän thöôøng gaëp: taéc ruoät phaân su, tieâu phaân môõ, 

chaäm lôùn.

Beänh gan lieân quan nuoâi aên tónh maïch

   Thöôøng bieåu hieän sau 2 tuaàn nuoâi aên tónh maïch.

  Ñieàu trò: ñaåy maïnh nuoâi aên baèng ñöôøng mieäng, 

khoâng söû duïng amino acid. Ursodeoxycholic 

acid coù hieäu quaû, erythromycin lieàu cao, N-acetyl 

cysteine.

Hoäi chöùng ARC

Co cöùng ña khôùp, suy thaän vaø öù maät. GGT thöôøng 

bình thöôøng.

Vieâm gan sô sinh töï mieãn

   Ñöôïc ñònh nghóa baèng taêng bilirubin keát hôïp keùo daøi 

maø khoâng coù nguyeân nhaân roõ raøng sau khi ñaùnh giaù 

toaøn dieän, loaïi tröø nguyeân nhaân nhieãm truøng, chuyeån 

hoùa vaø di truyeàn.

   Sinh thieát gan: teá baøo khoång loà ña nhaân, thaâm nhieãm 

teá baøo lympho, neutrophil vaø eosinophil.
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PHUÏ LUÏC CAÙC NGUYEÂN 
NHAÂN GAÂY ÖÙ MAÄT

Taéc maät ngoaøi gan

   Teo ñöôøng maät ngoaøi gan
   Nang oáng maät chuû
   Taéc maät ñaëc
   Soûi maät
   Khoái u
   Vieâm ñöôøng maät xô hoùa sô sinh

Nhieãm truøng

 Sieâu vi: HIV, cytomegalovirus, herpes, rubella, 
parvovirus B19, echovirus, adenovirus

   Vi truøng: nhieãm truøng ñöôøng tieåu, nhieãm truøng huyeát, 
giang mai.

   Kyù sinh truøng: Toxoplasma

Beänh lyù chuyeån hoùa/di truyeàn

Töï mieãn 
  Hoäi chöùng Alagille 
  Teo ñöôøng maät trong gan khoâng trieäu chöùng
  ÖÙ maät trong gan tieán trieån gia ñình: beänh Byler
  Xô ñöôøng maät di truyeàn / beänh Caroli 
  Roái loaïn chuyeån hoùa carbohydrate 
  Galactosemia
  Fructosemia
  Type IV gylcogenosis

Roái loaïn chuyeån hoùa amino acid
  Tyrosinemia

Roái loaïn chuyeån hoùa lipid
  Wolman, Niemann-Pick, Gaucher

Roái loaïn toång hôïp axit maät
  Thieáu 3-beta-hydroxysteroid dehydrogenase/isomerase 
 Thieáu 4-oxosteroid 5-beta reductase 
  Zellweger syndrome

Roái loaïn chuyeån hoùa ty laïp theå

Roái loaïn chuyeån hoùa khaùc
  Thieáu Citrin 
  Thieáu Alpha-1-antitrypsin 

  ÖÙ saét sô sinh
  Xô nang
  Suy tuyeán yeân
  Suy giaùp

Ngoä ñoäc
  Thuoác
  Nuoâi aên tónh maïch

Linh tinh
  Vieâm gan sô sinh töï mieãn
  Soác
  Taéc ruoät

Caùc nguyeân nhaân thöôøng gaëp nhaát

  Teo ñöôøng maät ngoaøi gan
  Vieâm gan sô sinh töï mieãn
  Vieâm gan nhieãm truøng
  Thieáu Alpha-1-antitrypsin
  Hoäi chöùng Alagille
  ÖÙmaät trong gan tieán trieån gia ñình
  Lieân quan nuoâi aên tónh maïch

Taøi lieäu tham khaûo

1. Davit-Spraul, A, Baussan, C, Hermeziu, B, et al. CFC1 gene involve-

ment in biliary atresia with polysplenia syndrome. J Pediatr Gastro-

enterol Nutr 2008; 46:111.

2. Serinet, MO, Wildhaber, BE, Broue, P, et al. Impact of age at Kasai 

operation on its results in late childhood and adolescence: a rational 

basis for biliary atresia screening. Pediatrics 2009;123:1280.

3. Hsiao, CH, Chang, MH, Chen, HL, et al. Universal screening for biliary atre-

sia using an infant stool color card in Taiwan. Hepatology 2008; 47:1233.

4. Takamizawa, S, Zaima, A, Muraji, T, et al. Can biliary atresia be di-

agnosed by ultrasonography alone?. J Pediatr Surg 2007; 42:2093.

5. Moyer, V, Freese, DK, Whitington, PF, et al. Guideline for the evalu-

ation of cholestatic jaundice in infants: Recommendations of the 

north american society for pediatric gastroenterology, hepatology 

and nutrition. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2004; 39:115.

6. Petersen, C, Harder, D, Melter, M, et al. Postoperative high-dose 

steroids do not improve mid-term survival with native liver in biliary 

atresia. Am J Gastroenterol 2008; 103:712.

7. Davenport, M, Stringer, MD, Tizzard, SA, et al. Randomized, double-

blind, placebo-controlled trial of corticosteroids after Kasai portoen-

terostomy for biliary atresia. Hepatology 2007; 46:1821.

8. Yeh, JN, Jeng, YM, Chen, HL, et al. Hepatic steatosis and neonatal 

intrahepatic cholestasis caused by citrin deficiency (NICCD) in Tai-

wanese infants. J Pediatr 2006; 148:642.

9. Ng, PC, Lee, CH, Wong, SP, et al. High-dose oral erythromycin de-

creased the incidence of parenteral nutrition-associated cholestasis 

in preterm infants. Gastroenterology 2007; 132:1726.


