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TOM TAT

Két qua: U bach huyét hay con goi la u tén dich (Lymphangioma) thudng xudt hién & tré em,
G vi tri ddu, cé, ndch hodc hdng. Y vén ghi nhén khodng 70% u dugc tim thdy & ving c6, 20% tim
thdy & viing ndch, trong khi 5% con lai xudt hién & trung thdt, 6 bung, bao gém mac néi, phuc
mac va xuong. U bach huyét ndm trong 6 bung dugc ghi nhdn cé thé xudt phdt tior mac néi, éng
tiéu héa, gan, Idch, tuy. Néu xudt hién ton thuong rdi rdc & nhiéu noi, ddc trung cia u bach huyét
thi duoc goi la héi chiing bach huyét (lymphangiomatosis syndrome). Chiing téi bdo cdo mét
trudng hop bé gdi, 16 thdng, phdt hién u bach huyét & nhiéu vi tri trong co thé: gan, Idch, tuy,
mac treo trang, trung thdt, xuong. Bénh nhi da duoc phdu thudt cdt u tén dich to nhdt & ldch va
mac treo trang

Turkhéa: U bach huyét, héi ching bach huyét

ABSTRACT
CASE REPORT OF LYMPHANGIOMATOSIS SYNDROME

Result: Lymphangioma usually occurs in children, located in the head, neck, armpits or groin. The
literature reports that about 70% of neoplasms are found in the neck region, 20% are found in the
armpit, while the remaining 5% are found in the mediastinum, abdomen, including the omentum,
peritoneum, and bone. Intra-abdominal neoplasms have been reported that may originate from
the omentum, gastrointestinal tract, liver, spleen, and pancreas. If lesions appear scattered in many
places, characteristic of neoplasms, it is called lymphangiomatosis syndrome. We report a case of
a 16-month-old girl who was found to have neoplasms at multiple sites in the body: liver, spleen,
pancreas, mesentery, mediastinum, bone. The patient underwent surgery to remove the largest
neoplasm in the spleen and mesentery.
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1.MO TA CA LAM SANG

Bé gai, 16 thang, nhap vién vi bung to dan
trong mét thang nay, khéng sét, an dé bij oc tré.
Kham ghi nhan bung to, thé trang suy kiét, can
nang luc nhap vién 8kg.

Siéu am ghi nhan khai dich 16n chiém gan hét
6 bung, bén trong c6 nhiéu vach va nang, kich
thudc 160 x 90mm, ¢6 vai nang dich cé héi am,
nghi hudng chan doan ban dau la di dang mach
bach huyét mac treo.

CT scan ghi nhan khéi dang nang, vach, khéng
thay lach, kich thudc nang rat to, c6 nhiéu nang
nhé trong gan, lan qua duong giira, cdm nghi
khéi nay xuat phat tu lach, day da day ra trudc,
kém di dang bach huyét viing ¢6, trung that, rai
rac tén thuong c6 cung ban chat & xuong.

Xét nghiém huyét d6 ghi nhan giam tiéu cau,
vGi tiéu cau dao ddng tir 55.000/m3 dén 90.000/m?3,
giam fibrinogen, fibrinogen dao dong tur 1,03g/L
giam con 0,4g/L, thi€éu mau muic do trung binh -
nang. Bénh nhi dugc truyén két tua lanh, truyén
héng cau lang.

Sau khi héi chan nhém néi-ngoai ung buéu,
ching t6i danh gia u bach huyét xuat phat tu
lach, cé phan u & gan, trung that, va phau thuat
duoc lua chon. Tuy nhién do tinh trang néi khoa
chua én dinh, chua kiém soat dugc réi loan déng
mau, nén ching téi tri hoan phau thuat, va bénh
nhi dugc st dung everolimus véi muc tiéu giup
cai thién tinh trang déng mau, chuan bi an toan
cho cuéc phau thuat.

Bénh nhi dugc s dung everolimus trong
vong 4 thang, theo dbi cac chi s6 méi thang bao
gom: céng thiic mau, fibrinogen, dinh lugng
everolimus dé diéu chinh luogng thudc, déng
thai tién hanh cho bénh nhan ching ngtia phé
cau, ndo mé cau, viém gan siéu vi B, Hemophilus
influenza type B trugc khi tién hanh cat lach.

Vé liéu lugng everolimus, ban dau ching toi
st dung everolimus 1,5mg/ngay, sau d6 chung t6i
giam xuéng con 0,75mg/ngay do tinh trang dong
mau c6 cai thién (Tiéu cau duy tri tir 91.000/mm?

dén 120.000/mm?3, fibrinogen trén 1g/dL) déng
thoi kich thudc vong bung c6 nhé lai (nhdé hon
2cm so véi ban dau).

Sau khi bénh nhan da dugc chliing ngua trugc
cat lach, tinh trang déng mau toan bd cé cai
thién, céng tac chuan bi truéc phau thuat dugc
thuc hién suén sé, nang Hgb > 10g/dL, ti€u cau
> 100.000/mm?, fibrinogen > 2g/dL, chuan bi ché
pham mau cho cudc phau thuat (héng cau lang,
két tia lanh, huyét tuong déng lanh), bénh nhi
duoc tién hanh phau thuat. Ping nhu du doan
ban dau dua trén hinh anh CT scan, luc phau
thuéat, ching t6i ghi nhan u bach huyét & cac vi tri
nhu lach, mac treo dai trang, trong gan ¢6 nhiéu
tén thuong dang nét lan téa, lach to dé IV, khéng
con mo lach, 16n nhén nhiéu nang 16n nhé, kich
thudc 16n nhat la 4cm, ¢6 vai nang bach huyét
nho vung rén lach dinh véi duéi tuy, mac treo dai
trang ngang ghi nhan nhiéu thuy, kich thuéc I6n
nhat la 6 cm, c6 xuat huyét bén trong, khéng dinh
vao dai trang, gan c6 nhiéu tén thuong dang nét
lan toa. Chung téi tién hanh cat tron lach chua u,
Idy mét phan mé dudi tuy ma u dinh vao, citu &
vi tri mac treo dai trang ngang, choc hit dan luu
u sau phic mac vung trén than phai, dat dan luu
& hé lach, dubi tuy. Trong luc phau thuat, bénh
nhi c6 truyén 1 don vi hdng cau lang. Hau phau
bénh nhi én, dugc cai NCPAP, thé oxy canulla, thé
khi troi.

Sau phau thuat, bénh nhi dugc siéu am kiém
tra lai, thi ghi nhan trén than phai c6 khéi echo
kich thudc 37 x 20 mm, bén trong cé it dich kem
vach. Xét nghiém mau ghi nhan tiéu cau héi phuc
vé binh thudng, khéng con ghi nhan thiéu mau,
khéng con gidm fibrinogen. Can nang sau cat u
cta bénh nhi giam tir 8kg xuéng con 6,4 kg.

Két qua giai phau bénh ly ghi nhan mé u gém
cac khoang mach long gian réng, chiia nhiéu
mau. Té bao néi mé det. Quanh cac khoang mach
€6 cac té bao cao tron. Két luan cudi cuing phu hgp
vGi u bach huyét.
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Hinh 1. Thé trang bénh nhi ltic
nhap vién

Hinh 3. Hinh anh dai thé tén thuong u
lic phau thuat

2. BAN LUAN

U bach huyét Ia mét di tat bam sinh, anh
hudng dén hé bach huyét, khién cho mach mau
bach huyét bi co gian ra. Hé théng mao mach
bach huyét cé ba chiic nang chinh: duy tri su can
bang chat 16ng trong co thé, bdo vé co thé chdng
lai bénh tat bang cach san xuat té bao lympho va
hap thu chat béo va cac vitamin tan trong chat
béo (Vitamin A, D, E, K) tif rudt non va van chuyén
ching dén mau, bé qua gan. Théng ké cho thay
90% u bach huyét dugc phat hién & tré em va
thudng dugc chan doan truéc 2 tudi, gap & tré ni

126

Hinh 2. Phim CT scan mit cit ngang va mat cét thang ding
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Hinh 4. Hinh anh vi thé cta tén thuong

nhiéu hon tré nam[1].

Vi tri ¢6 thé gap cda u bach huyét la vung cé
(75%), viing nach (20%) va it gap hon & trung
that, sau phuc mac, than, xuong, tuyén thugng
than, lach, gan va tuy [1]. Khi xuat hién nhiéu vi tri
tén thuong dac trung cla u bach huyét thi dugc
goi la héi chiing bach huyét (lymphangiomatosis
syndrome) [2]. Trudng hop ca lam sang chung t6i
béao céo & trén cé thé thay tén thuong nam rai rac
& vling ¢6, trung that, xuong, va khéi tén thuong
I6n nhat xuat phat tur lach.

Ngay nay, chan doan bénh dugc su hé trg béi
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cac phuong tién hinh anh hoc nhu siéu am, CT,
MRI [3]. Siéu am dugc xem la mét phuong phap
an toan, dé ti€p can va can thiét trong chan doan
trudc sinh. Siéu &m mo ta tén thuong giam am
vGi nhiéu vach ngan, véi héa, khéng ghi nhan tin
hiéu mach mau trén phé Doppler [4]. CT scan cho
thém nhiing théng tin chi tié€t vé kich thudc lach
cling nhu phat hién nhitng tén thuang di kém cé
lién quan dén cac ndi tang khac [4]. Tén thuong
phat hién trén CT 1a nhiing tén thuong day dac,
déng nhat, c6 vach ngan moéng, khéng c6 bat can
quang & thi tinh mach [4]. Hinh anh cdng hudng
tur MRI c6 d6 nhay hon CT scan [5].

Ca lam sang chuing t6i bao cao & trén c6 hinh
anh CT scan la khéi dang nang, ¢6 nhiéu vach,
kich thuéc nang rat to, khéng thay lach, cé nhiéu
nang nhé & gan, u lan qua dudng gilia. Hién nay
tai Viét Nam thi siéu am va chup CT scan la hinh
anh chan doan tét va ré rang trong chién lugc
diéu tri, do mot sé noi chua c6 may MRI.

Bénh nhi lic nhap vién dugc ghi nhan cé tinh
trang thi€u mau, gidm tiéu cau va réi loan déng
mau. Su lién quan giita bénh cuong lach va u bach
huyét ¢6 ciing da dugc bao cao [6]. Hon niia, cac
bién chiing nhu bénh réi loan d6ng mau tiéu thu
va bénh cudng lach cé tuong quan véi kich thuéc
hoac su mé rong ctia khéi u bach huyét cua lach.

Sirolimus, la moét loai khang sinh lactone da
vong dugc san xuat tir vi khuan Streptomyces
hygroscopicus, day la mét chat tic ché muc tiéu
rapamycin (mTOR) & dong vat c6 vi, dong mot vai
trd quan trong trong su tang sinh va di chuyén té
bao théng qua con duong PI3K/AKT. Cac nghién
citu gan day da ching minh rang sirolimus
c6 tiém nang day hda hen trong diéu tri cac di
thudng mach mau phic tap [7]. Everolimus la
mét dan xuat chia sirolimus. Ca hai déu lién két voi
cung mot immunophilin ndi bao nhu tacrolimus
(FKBP12), nhung thay vi tic ché calcineurin, phuc
hgp thu thé thudc lai lién két véi rapamycin dich
G déng vat c6 vu. Diéu nay gay ra su tic ché cta
mot kinase serine-threonine da chiic nang, ngan
can su tong hop ca DNA va protein, dan dén su

nguing tré cta chu ky té bao [8]. Truéng hgp bénh
nhi trén, chung téi thay thé bang everolimus do
gia thanh thuéc ré hon so véi Sirolimus. Thoi
gian st dung la 4 thang, va ghi nhan cac chi sé vé
déng mau, tiéu cau, hemoglobin c6 cai thién dan
dan, dat dugc su an toan dé chuan bi phau thuat.

Sau 4 thang st dung everolimus, cac chi sé
vé déng mau, huyét dé cé cai thién, tuy nhién
bung bé van to, chi gidam khodng 2cm vong bung
so vGi luc dau, do d6 ching téi quyét dinh tién
hanh phau thuat cit u. Phau trudng luc mé bung
ghi nhan u bach huyét I6n nhat xuat phat & lach,
mét s8 tén thuong nhé rdi rac & gan, mac treo dai
trang, do d6 chung téi tién hanh loai bé lach. Mét
s6 tai liéu da cho thay diéu tri u bach huyét viing
lach phu thuéc vao kich thuéc tén thuang va lua
chon diéu tri hién nay la cat bé lach. [9]

N&i soi 6 bung cat lach dugc dé xuat dau tién
béi Kwon vao nam 2001[10]. Tuy nhién cat lach
duéi néi soi 6 bung c6 nhiéu chéng chi dinh bao
gom tang ap luc tinh mach ctra véi nguy co xuat
huyét cao, dac biét trong trudng hop lach to (lach
to, nang trén 3,5kg, dudng kinh trén 20-25cm)
khéng da an toan khi ldy lach qua nga néi soi
[11]. Do d6, cit toan bé lach qua mé hé la mét lua
chon thich hop, thay vi stt dung cac phuong phap
khac trong diéu tri u bach huyét nhu choc hat,
thoat dich [12]. Ngoai ra day la 1 lva chon phu
hgp dé ngan nguia cac bién ching nhu vé lach,
nhiém trung, xuat huyét, tac ruét [13].

Vé mé hoc, u bach huyét dugc chia lam 3 loai
dua trén su gian ciia mach bach huyét, d6 la dang
mao mach, thé hang, va dang nang [14]. Ca lam
sang chuing toi bao cdo & trén, két qua giai phau
bénh phu hop véi thé hang. Vé mat mé hoc, u
bach huyét thé hang dac trung béi su gian né cla
cac mach bach huyét dugc 16t b&i mét 16p té bao
ndi mo [15].

3.TOM LAI

Hoi chiing bach huyét la mét bénh hiém gap,
dac trung béi tén thuang bach huyét & nhiéu vi
tri nhu da, mé mém, xuong, 6 bung, trung that.
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Chan doan hinh anh hoc nhu CT va MRI giup dinh
huéng chan doan va theo doéi diéu tri. Diéu tri
hién tai c6 nhiéu Iuva chon nhu dung thuéc, phau
thuat, choc hut thoat dich.
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