KHOI U CO VAN HOC MAT Ac TiNH G TRE EM VIET NAM

TOM TAT

U co van héc mat ac tinh nam trong nhom céc
khéi u trung bi phoi, rat hay gap & tré em va la thach
thire cho chén doén va diéu tri déi véi cac bac sy mat.
Déi tuong va phuong phdp: Nghién cutu hoi cuu 7
bénh nhén bi u co van héc mat &c tinh da dudc diéu
tri tai bénh vién méat trung uong néu bat céc yéu té
lién quan dén bénh nhur tubi, gidi, noi cu trti va hinh
thai gidi phdu bénh. Két qua: U héc méat hay xuét
hién & Iua tubi 1-12, ¢6 bénh cénh I4m sang giéng
céc khéi u di can hay viém t6 chifc héc mat. Biéu hién
Iam sang thay déi theo vi tri va phét trién ctia khéi u.
Tén thuong gidi phdu bénh thudng gép nhét la thé
bao thai va thé€ héc. CT hay MRI ¢cé tac dung xac dinh
t6n thuong xuong va u xam Ilan vao céc khoang noi
S0 hay xoang. Diéu tri bao gém héa tri liéu, tia xa sau
khi da sinh thiét u d€ khang dinh chdn doan. Két
ludn: Ty 1é bénh nhan séng sét da céi thién dang ké
nhd nhing tién bd vé héa tri liu va tia xa. Tia xa co
nguy cd gay u &c tinh héc mat thir phat va mat chirc
ndng nhan cau.

Tw khoa: U co van, hbéc méat

SUMMARY

Orbital rhabdomyosarcoma is a common
malignant mesenchymal tumor in children challenging
eye doctors and pediatric oncologists. Materials and

PHAM TRONG VAN - Pai hoc Y Ha Néi

methods: A retrospective study is done on recent
rhadomysarcoma in Vietnam National Institute of
Ophthalmology to highlight the epidemiological and
clinical aspects of the disease. Results:
Rhadomyosarcoma occurs in children aged 1-12 with
clinical aspects similar to metastasis or inflammatory
lesions. Most common pathology is alveolar and
embryonic forms. Imaging e.g MRI and CT scan is
critical to distinguish and indentify any bone erosion.
Treatment includes biopsy, irradiation and/ or
chemotherapy. Conclusion: Rhadomyosarcoma has
been taken as a specific disorder in Vietnamese
children and therapy may help the survival rate.
However, irradiation could be a cause of secondary
malignancy and loss of vision.
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DAT VAN BE

U cd van é&c tinh (rhabdomyosarcoma) la khéi u
hiém gap xuét hién vGi ty 1& hang nam la 3/1 triéu tré
em MY [1]. H6c mat 1a vi tri u thudng hay xuat hién nhat
véi ty 18 10%. VGi cac bac sy mat, u co van &c tinh 1a
khéi u héc mat ac tinh thudng gap nhat & tré em [2].

Trén thé giGi da c6 nhiing nghién ciiu dang chud y
vé ung thu co van dudc thuc hién tir nhiing nam 1970
[8] nhu sau:
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1/ Nghién cu ung thu co van | (Rb-1): T4t ca cac
bénh nhi déu dugc s dung héa tri liéu.

-Céac bénh nhan nhém | (u khu tra dugc cét bd
hoan toan) dudc lua chon ngdu nhién dé diéu tri bing
vincristine, actinomycine | va cyclophosphamide
(VAC) c6 hay khong tia xa.

-Céc bénh nhan nhém Il (Hinh anh gidi phau bénh
thay u chua dudc cat hét va cé thé cb hach ngoai vi)
dudc diéu tri bang vicristine va actinomycine D (VA)
két hgp tia xa, c6 hay khéng dung cyclophosphamide.

-Céac bénh nhan nhém Il (Con s6t rédt nhiéu u) va
nhém 1V (U di cén) dugc dung VAC va tia xa kém hay
khéng kem theo doxorubicin. Cyclophosphamide
dudc dung dudng uéng.

Két qué nghién ctu cho thay cac bénh nhan u héc
mét khu tri dap (ing t6t bat ké dién cat u ¢ rong hay
khéng (Nhom 11 va lil). Ty 1é séng s6t cao 6-12 nam &
15/16 bénh nhan (94%) & nhém | va 33/39 bénh nhan
(85%) & nhém IlI. Téng ty 1& s6ng s6t sau 5 nam 1én
dén 89%. Quan trong hon nita 1a 6 trudng hgp to
vong da xay ra trong 3 nam déu, 2 |a do nhiém tring
va 1 1a do bénh bach cau cép. Vi két qua nghién cu
nay ma cat bd khéi u da khéng dudc dua vao phac do
diéu tri bénh u co van héc mat 4c tinh nira.

2/ Nghién cu ung thu co van Il (Rb-1l) dugc thuc
hién tir nam 1978 dén 1984:

-Céc bénh nhan nhém | dugc diéu tri bang VA hay
VAC (Khéng tia xa).

-Cac bénh nhan nhém Il dugc tia xa va diéu tri
béng VA hay VAC liéu cao

-Cac bénh nhan nhém Il duge tia xa, VAC liéu
cao cb hay khéng kém doxorubicin.

Két qua cho thdy khéng cé cai thién trong nhém
dung thudc liéu cao so Véi liéu co ban. Bénh nhan
trong nghién c(u Il dap Ung t6t hon so vai nghién ciu
I. Néu phdi hop ca hai nghién clu thi ty 1& séng s6t
cla bénh nhan 1&n dén 93% ma khoéng can phai nao
vét t6 chiic héc mat. 11% trong s6 cac bénh nhan
nhom |l trong nghién cGu Il that bai, u tai phat va
phai nao vét t6 chiic héc mét hay tia xa. Nghién ctiu
cling cho thay bénh nhan nao vét t8 chiic héc mét thi
dau dé bi nguy co nhiém tring hon. Tia xa gay duc
thé thay tinh va &nh hudng dén chiic nang nhin. U 4c
tinh th(r phat cé thé xuat hién sau tia xa. Chinh vi thé
c6 y kién dé nghi gidm bét cac phuong phéap diéu tri
di @& 1am gidm cac nguy co th{ phat khac.

3/ Nghién cu ung thu co van IIl (Rb-11l) nhdm vao
cac bénh nhan nhom 1l va Il nhung s6 lugng bénh
nhan khéng dd 16n dé Iya chon ngdu nhién do bénh
nhan dap (ng t&t sau nghién ciu Il. Vi thé tat ca cac
bénh nhan nhém Il va lll déu dugc udng VA 1 nam va
tia xa tai ch6. Sau d6 so sanh véi két qua nghién ciu I
thi khéng thay khac biét mang y nghia théng ké gilra
céc bénh nhan duoc diéu tri trong nghién ctu Il va Il

4/ Nghién cu ung thu cd van IV (Rb-IV) dudc tién
hanh t&r nam 1991 dén 1997, st dung VA cho tat ca
cac bénh nhan nhém | va Il. Tia xa kinh dién dudc ap
dung v@i cac bénh nhan nhém Il. Cac bénh nhan
nhém 1l dudc x&p ngau nhién dé diéu tri bing mot
trong ba phac dé: 1/ VAC. 2/ VA va ifosfamide hay 3/

Vincristine, ifosfamide va etoposide. Cac bénh nhan
dudc chia nhém ngau nhién dé tia xa liéu cao hay liéu
kinh dién. Nghién c(u cho thdy khéng c6 thay déi so
vGi nghién ctu lll. Va ciling khong c6 khac biét gilia
ba phéac dé diéu tri hay gilra hai phuong phap tia xa.

Tai Viét Nam cho dén nay chua c6 bao cao vé can
bénh nay, ching t6i da ti€én hanh héi ciiu mét s6 bénh
nhan mét hai ndm gan day nham néu bat cac dat diém
lam sang, gidi phau bénh va so bd két qua diéu tri.

DOI TUONG VA PHUONG PHAP NGHIEN CcUU

Day la nghién cliu héi cliu cac bénh nhi bi 16i mat
do u cd can héc mat 4c tinh da dudc nhap vién tai
Bénh vién mat trung uong tf nam 2009 dén nam
2010. Nghién ciu dudc ti€n hanh theo cac budc sau:

Budc 1: Hoi cliu cac két qua phan tich giai phau
bénh. Dua theo két qua giai phau bénh (sinh thiét u
hay 18y u toan bd), chung t6i xép loai bénh nhan theo
tirng nhém theo phan loai khéi u.

Budc 2: Bénh nhan trong ting nhém sé dugc
danh gia:

1/ V& tudi, gi6i, noi & va cac yéu t6 cé thé lam tang
nguy co xudt hién u ac tinh.

2/ V& céc triéu chiing 1am sang bao gém thdi gian
dién bién clia bénh, va cac hinh thai 1am sang (nhu 16i
mat, song thi, réi loan van nhan hay dau nhic, giam
thi luc).

3/ V& céac dau hiéu toan than.

4/ V& chén doan ldc ban dau

5/ V& cac dau hiéu chup cét 16p, cong hudng tr
hay siéu am.

6/ V& cach thic diéu tri (ngoai khoa don thuan, noi
khoa don thuan hay phéi hap).

7/ Vé két qua diéu tri nhu thi luc, van nhan va do
16i.

Buéc 3: Cac bénh nhan dugc moi dén kham hay
lién lac qua dién thoai dé xac dinh:

1/ Tai phat sau m& hay diéu tri n6i khoa

2/ Thoi gian s6ng s6t sau diéu tri néu la khdi u ac
tinh

Céc s0 liéu dugc tap hop va ghi chép vao bénh an
nghién ctu sau dé dugdc nhap va x{ ly.

KET QUA

Bay (7) bénh nhan nghién ciu c6 do tudi trung
binh 4,7 + 3,6 (1-12 tudi) vdi ty 1& nam/ nit 1a 3/4, dén
ti Thanh héa (3 bénh nhan), Thai binh (1), Vinh phuc
(1), Dién bién (1) va Ha finh (1). Thai gian mac bénh
tir 1 dén 5 nam, véi 3 bénh nhan xuét hién bénh ngay
sau sinh va 1 bénh nhan bénh xuét hién lic 8 thang
tudi. 2 bénh nhan méc b&nh mat phai va 5 bénh nhan
bénh & mét trai. Khéi u & thé khu tri & dinh héc mét,
thanh trén, thanh dudi hay thanh trong khéng theo
quy luat rd rét. 2 bénh nhan xét nghiém gia phau
bénh x&c dinh u thé bao thai, 1 bénh nhan thé héc va
4 bénh nhan khéng ré thé loai (Bang 1).

Cac bénh nhan dén kham vi ly do 16i mat va kich
thich mat (44 mat, chdy nudc mat). Chdn doan ban
d4u & u héc mét hay viém t8 chiic héc mat va khong
c6 bénh nao dudc nghi dén u co van ngay ti 1an
kham dau tién.
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Bang 1. Mé ta cac bénh nhan
(Bénh nhan th{ ty s6 5 da tl& vong)

1T 1 2 3 4 5 6 7

Giéi Nor N | Nam | Nam Nor NG Nam

Tudi 5 2 1 12 4 6 3

Vinh Can Vi Tam | Thach | Thiéu

Noi & Loc |[Pién| Loc | Thu | Duong | Thanh | Toa

Thanh | Bién | Ha Thai | Vinh | Thanh | Thanh

Hoéa Tihh | Binh | Phic | Hoa Héa
Nam

mac | 2006 |2009 | 2010 | 2005 | 2010 | 2006 | 2009
bénh

Mat bi o o 2 o 2 o N

bénh Trai | Trai | Phai | Trai Phai Trai Trai
Thoi
gian

méc 8

bénh | Sau | Sau | Sau |Khong 5 | Khong | ., .

trudc | sinh | sinh | sinh ro 2 tuan ro tfgag_g

. uoi
khi
nhap
vién

B . Théi
Vitriu Dm\_ Dinh thng duong | Trong | Binh | Trong
ngoai ro rén
N R Lay u, Lay u, .
Piéu tr vien | B0ng | Ty, hea | HO2
y chat chat

Gl 1 Bao | Bao |Knong| Knong | Khong | Khong | Thé

pn thai | thai | 16 ré ro ré héc
bénh

BAN LUAN

U cad van ac tinh c6 ngudn géc tir cac té bao trung
bi thai c6 kha nang biét héa thanh co van. Chinh vi
th& u co van ciing c6 thé xuat hién & bat ky mot t&
chlc nao nhu xoang, miii hong mac du khong cé co
bam xuong § d6.
Dic diém dich té hoc
U co van héc mat thudng hay xuat hién trong 10
n3am tudi dau tién cla tré nhung da c6 bdo cao u xuat
hién & bénh nhan 68 tudi. 7 bénh nhan ctia chung toi
déu dudi 12 tudi. Khong ré khac biét nam ni mac du
y v&n béo céo u thudng xay ra & nam gi6i hon véi ty
I& 5:3. 3 bénh nhan dén tir tinh Thanh héa va chi ¢6 1
bénh nhan dén tir cac tinh nhu Vinh phac, Thai binh,
Dién bién va Ha finh. Pay 13 diém can Iuu tam trong
danh gia dich t& bénh hoc theo viing sinh thai (Bang
1).
Dic diém 1am sang
U co van héc mat 4c tinh xuat hién am thdm va c6
biéu hién 1am sang gidéng cac tén thuong choan chd
héc mét khac. Dau hiéu 1am sang dién hinh va thudng
gap nhat 1a 16i m&t nhanh va cép tinh. Khéi u thudng
xudt hién & goéc trén trong nhung ciing ¢ thé & két
mac, mi vdi dac diém 1a mi va k&t mac rat phu né.
N&u u & sau nhan cau sé co thé gay phu dia thi, nép
gdp hac mac hay liét van nhan. Bénh nhan it khi dén
d giai doan u thAm nhiém néi so hay xam lan xoang
nhung hién tudng u xam I&n xuong c6 thé thay trén

phim chup cdt 16p. Chan doan phan biét can dit ra
v8i xuat huyét dusdi mang xuong, viém té chic héc
mét, nang dang bi, u mach mau, u bach mach, u t&
chlic bao Langerhans, bénh bach cdu va u nguyén
bao than kinh &c tinh [3].

Dac diém chan doan hinh anh

CT va MRI 1& nhiing chdn doan hinh anh co ban
dudc dung dé xac dinh vi tri va kich thuéc u cling nhu
dé xac dinh u tai phat. Trén phim chup cén chi y hién
tuong u xam I&n xuong va ndi so. Trén phim CT, u c6
d6 tuong phan giéng nhu té chiic co va tang sang khi
tiém thudc can quang [4].

Trén phim MRI T1, u ¢an quang nhu co hay kém
can quang hon cd. Trén phim T2 hinh anh u thay ddi
tor kém can quang hon cho dén tang sang hon so Vi
t6 chiic co va md hoc mat. Trén phim T1 sau tiém
thudc can quang thdy u cé cdu tric mach bén trong
tuong tu vai u mach [3].

DPic diém gidi phau bénh

Phan loai giadi phdu bénh bao gém u bao thai,
dang héc va bién hinh. Dang u bao thai thudng gap
nhat. Dang héc it gdp hon nhung co tién lugng xau
nhat. Dang u bién hinh it khi xuat hién & héc méat. U
co van dang bao thai gom chl yéu la cac t€ bao u dai
c6 hinh dang thay d6i nhan xam mau va bao tuong
b3t mau ua axit. Trong thé bao thai, cac t& bao u biét
héa doc theo cac vét nguyén bao cd van hinh thanh
cac t€ bao hinh thoi dai (Hinh 2). Nhudm axit
hematoxylin phosphotunsten cho thay cac cac vét
ngang va doc rét ré nét. Cac vét nay 1a cac sdi actin
va myosin c6 trong bao tuong. Khi nhuém héa mién
dich cac vét sdi cang trd nén ré nét. Trong thé héc,
cac té bao u rat kém lién két vGi can xo mach trong
nhu mé va & nhiéu viing cac té bao nam o Iting trong
Idng héc. Vi tri khéi u c6 lién quan dé mic do biét héa
t€ bao. Loai phdi thai va biét héa thudng xuét hién &
g6c mii trén trong khi loai phé nang thudng xuat hién
4 thanh dudi héc mat. S6 luong bénh nhan cla ching
t6i nhd nén khong rd dac diém nay.Nghién ciiu cla
chiing t6i chi xac dinh dudc 2 bénh pham thé bao
thai, 1 bénh nhan thé hac con lai 4 bénh pham khong
xac dinh dudc. Thiéu cac phuong phap nhudm dé tim
s0i co ciing |a Iy do lam cho chan doan khé khan [6].

PIEU TRI

U co van héc mét ac tinh dudc diéu tri phéi hop héa
tri liéu, tia xa tir ngoai va phau thuat. Tai nhiéu noi diéu
tri u bao gédm sinh thiét dé chan doan, nhung c6 ndi thi
lai phau thuat cit bd u rong. Nhung quan diém chung
déu cho rang: Chi nén cat bd u néu khéng anh hudng
dén cau tric clia nhan ciu. Tia xa dudng ngoai véi liéu
cao 40G c6 tac dung kiém soét u tét [7].

Trong nlta dau cla thé ky 20, phac dé diéu tri
chung véi u co van &c tinh la c&t bd toan bd khéi u va
nao vét t8 chiic héc mét dudc ap dung mét cach hé
théng véi loai u héc mat nay. Nhung cho dén nhiing
n3m 1970, danh gia nhiing bénh nhan nao vét t& chiic
héc mat thay két qua khéng tét véi ty 1& séng soét >5
nam chi khoang 25-35%. Va tia xa da dugc dua vao
diéu tri. H6a tri liéu chi 4p dung v6i nhiing u tai phat
hay di can. Nhung két qua van khéng t6t véi nhiéu
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bénh nhan u tai phat hay di can. B4t dau giira nhiing
n&m 1960, tia xa tai chd liéu cao cling véi héa tri liéu
dudc &p dung va cho dén nay nao vét t& chiic héc mét
chi ap dung véi nhiing trudng hop bénh tai phét [8].

Tém lai cac nghién cliu déu théng nhat mot diém
14 diéu tri bang vincristine va actinomycine D la di dé
kiém soat u cd van ac tinh thé bao thai chua di cin va
tia xa chi nén duoc ap dung véi nhiing trudng hop u
khéng hét hoan toan. Tia xa c6 thé gay bénh Iy véng
mac, duc thé thlly tinh, han ché& phat trién xuong mét
va bénh Iy thj than kinh. Dung héa chat c6 thé gay
ngd doc tim nhu cac anthracycline, nhiém ddc than va
vd sinh nhu céc chét alkyl, bénh bach cau cap do
thubc Gc ché men topoisomerase. Chinh vi thé viéc
thdng nhat mét phac do diéu tri it thudc nhat mang
mét y nghia rat quan trong. Tia xa liéu cao ¢6 dinh vi
hién nay da dudc ap dung dé la gidm bét cac tac
dung phu [9].

KET LUAN

Day la bao c4o dau tién vé khéi u co van héc mat
4c tinh & bénh nhan Viét Nam cho thdy mét s6 dac
diém dich t& va lam sang clia can bénh. Hoa tri liéu va
phau thuat da dudc ap dung nhung thsi gian chua du
dai va bénh nhan chua nhiéu dé danh gia hiéu qua.
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