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U NOI MO HUYET QUAN DANG KAPOSI: BAO CAO HAI TRUGNG HOP

HIEM GAP TAI BENH VIEN NHI TRUNG UGNG
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'Bénh vién Nhi Trung uong
2Bénh vién Trung uong Hué
TOM TAT

U néi mé huyét quan dang Kaposi (KHE) la u nhém néi mé mach mdu hiém gdp & tré em,
tién trién nhanh, dé gdy thiéu mdu ndng. U thudng phdt trién tai mé mém dudi da hodc mét s6
tang trong co thé nhu gan, tuy. Chdn dodn bénh dua vao dac diém Iéam sang, mé bénh hoc va
héa mé mién dich (IHC). Chung téi bdo cdo hai truong hop la mét tré nam va mét tré nir so sinh
phat hién u I6n viing cdnh - cdng tay phdi déu cé biéu hién thiéu mdu giam tiéu cdu. Tré dugc
sinh thiét kim, ph6i hop mé hoc va héa mé mién dich chdn dodn xdc dinh U néi mé huyét quan
dang Kaposi. Diéu tri ndi khoa phdi hop Vincristine, Aspirin, Propranolol cho két qua tét, biéu

hién u ngung tién trién va giam thé tich sém tir ngay sau liéu trinh diéu tri dau tién.

Ta khoa: U mdu ndi mé, Kaposi, KHE

KAPOSIFORM HEMANGIOENDOTHELIOMA: 2 RARE CASES REPORT OF
THE VIETNAM NATIONAL CHILDREN’S HOSPITAL
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Kaposiform hemangioendothelioma (KHE) is a rare and locally aggressive endothelial
neoplasm in children, progresses rapidly, able to cause severe anemia. The tumours can
occurin soft subcutaneous tissue and noncutaneous sites such as the liver and pancreas. We
report two cases of a male and a female infant with a large tumour in the right arm - forearm
area, both prenting with thrombocytopenic anemia. Needle biopsies were performed,
combined histology and IHC to confirm the diagnosis of KHE. Medical treatment with
Vincristine, Aspirin and Propranolol has led to good result, demonstrated by the tumours
stopping progression and reducing volume soon after the first treatment course.
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I. DAT VAN BE

U mau ndéi mé huyét quan dang Kaposi la loai
u mach hiém gap thudng dugc chan doan & tré
so sinh hodc tré nhé. KHE dugc phan doé & muc
trung gian do dac diém u phuc tap, tién trién
nanh tai ché. Dac diém ndi bat ciia bénh ly KHE
la qua trinh hinh thanh déng thdi mao mach
mau va mach bach huyét [1], [2]. V& mat lam

sang, KHE thudng biéu hién 1a u I6n, tién trién
nhanh, gay tac dong chén ép hodc réi loan déng
mau tiéu hao de doa tinh mang dugc biét dén
véi hoi ching Kasabach-Merritt (KMP) [3], [4],
[5]. Cac nghién ctiu gan day da cung cap thém
nhiéu kién thiic co ban vé KHE, bao gém nguyén
nhan, sinh ly bénh, chan doan va diéu tri. Trong
bao cdo nay, ching t6i mo ta 2 truong hop bénh
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c6 dac diém lam sang va can lam sang dién hinh
cla KHE, két hgp mo bénh hoc véi héa mé mién
dich trong viéc chan doan bénh va két qua diéu
tri bénh tot véi phac dé diéu tri néi khoa.

1. BAO CAO CA BENH:

Cabénh 1

Tré nam, s sinh, con lan 2, phat hién khéi u
vung canh tay phdi qua siéu am thai thang thu 8.
Tré dugc dé mé chu dong, thai 39 tuan, nang 3300g,
sau sinh c6 khéi u 16n tay phai, cham xuat huyét rai
rac trén da. Trong qua trinh mang thai khong phat
hién bat thuong. Me c6 tién st sdy thai 3 lan, con
dau tién la ni - khéng phat hién bat thudng. Tham
kham lam sang thay sinh hiéu 6n, xuat huyét trén
da 1dm chdm rai rac, khdi u cdng — canh tay phai c6
mau dé sam, dau chi am, tudi mau tot (Hinh 1A1).
Chup cong hudng tu (MRI) phat hién tai co, mé
mém ving canh cdng tay va quanh khép khuyu
phai co khéi tang tin hiéu trén T2W, déng tin hiéu
trén TTW so véi co, khong cé vé, gidi han véi xung
quanh r6, ngdm thuéc manh sau tiém, kich thudc
4,5x4,7x8,2 cm, khéi bao quanh cac déng mach
canh tay, ddng mach quay, déng mach tru vung
cang tay, khéng thay hinh anh phinh mach hay
thong dong tinh mach trong khéi (Hinh 2A1). Xét
nghiém mau c6 Hemoglobin (81 g/L) va tiéu cau
gidm (8 K/uL), D-dimer tang(>2000 mg/L), Pro BNP
tang (1349 pg/mL), aPTT tang (47,1 s). Bénh nhi
dugc tién hanh sinh thiét kim gém 3 mau dai 1,5
cm, dudng kinh 0,2 cm, mau bénh dugc gui toan
b6 dé chan doan mé bénh hoc.

Trén vi thé, cadc mau core sinh thiét thdy hinh
anh u gdbm cac cau tric mao mach, khe mach tap
trung thanh 6, thuy, hodc phat trién lan tda. Long
mach chia héng cau. Mot s6 vung u ¢ mat dé
thua cac cdu trdc mach long 6t ndi mé ro, mo
nén 16ng léo. Khdng c6 hoai ti (Hinh 1B1 VA 1C1).
Két qua hoa moé mién dich cho thdy cac té bao u
duong tinh manh va lan tda véi cac ddu an mach
gbm CD31, CD34, déng thai duong tinh vai dau an
D2-40 (Hinh 2B1); t€ bao u am tinh vGi GLUT1 (Hinh
2C1). Phoi hop cac théng tin vé 1am sang, can lam
sang, chan doan giai phau bénh xac dinh 1a U noi
mo huyét quan dang Kaposi. Tré dugc diéu tri theo
phac do6 diéu tri KHE: phéi hgp Vincristine, Aspirin,
Propranolol. Vincrisstine dugc chia thanh 12 liéu

trong 12 tuan, ti€p tuc duy tri véi Propranolol. Két
qua, ngay sau tuan dau tién diéu tri, u ngiing phat
trién, da hét do. Sau 11 tuan diéu tri, u giam kich
thudc rd, chan doan hinh anh xac dinh u gidm thé
tich tuang ducng 70% thé tich so vai ban dau.

Ca bénh 2:

Tré n(, so sinh, con lan 1, phat hién khéi u &
canh tay phai ngay trudc sinh. Tré dugc dé mé ch
doéng ltic me mang thai 38 tuan vi phat hién khoi
u tay phai kém da 6i, sau sinh tré khoc yéu. Me dao
ngugc pha tang, dai thao duong thai ky diéu chinh
ché d6 an va dau khdp hang, xét nghiém tién san
khong xam lan khong thay bat thuong. Trén lam
sang thay khoi u canh tay phai kich thudc 5x7cm,
mau do sam, chua phat hién bat thuong khac
(Hinh 1A2). MRI cho thdy mat trudc ngoai canh tay
phai cé khéi kich thudc 5,9x3,6x6,7 cm, ranh gidi
c6 phan khoéng ré vai cac ca mat trudc canh tay,
giam tin hiéu trén T1W, tang tin hiéu khéng dong
nhat trén T2W va STIR ngdm thuéc manh khong
dong nhat sau tiém. Tin hiéu xuong canh tay binh
thuong, khéng thay phu tdy xuong. Cac mach
mau I6n khéng thdy bat thuong, khong thay dich
khép vai va khuyu (Hinh 2A2). Siéu dm m6é mém
canh tay phdi theo déi U mau. Xét nghiém mau
c6 tiéu cau gidm (21 K/uL), D-dimer tang (>20000
mg/L), Pro BNP tang (432 pg/mL). Bénh nhi dugc
ti€n hanh sinh thiét kim chan doan mé bénh hoc,
mau gém 5 manh dai 0,1-0,8 cm, duang kinh moi
mdanh 0,1-0,2 cm.

Trén mau sinh thiét thay hinh anh u tao bdi
cac cau trdc dang mao mach to nho, tao hinh khe,
ldbng chia héng cau, mét s6 vung té bao dang
n6i mo hinh thoi tap trung biét hoa thap chua ro
long mach. Mé nén u c6 chd hai nhay, khong thay
hoai t, hi€ém nhan chia (Hinh 1B2 va 1C2). Nhuém
héa mé mién dich thdy té bao u duang tinh manh
vGi cac dau an mach la CD31, CD34, duong tinh
8 vai D2-40 (Hinh 2B2), am tinh véi GLUT1 (Hinh
2C2), Ki67 duong tinh rai rac. Tré dugc chan doan
U ndi mo huyét quan dang Kaposi, diéu tri theo
phac d6 phoi hgp Vincristine, Aspirin, Propranolol.
Vincristine diéu diéu tri 12 tuan lién tuc, 1 1an/ 1
tuan, sau dé duy tri véGi Propranolol. Sau diéu tri
liéu dau tién, u ngung tién trién, da nhat mau hon.
Tré dang dugc tiép tuc theo déi va tién hanh cac
liéu trinh ké tiép.
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Dai thé va vi thé ca bénh 1:

Dai thé va vi thé ca bénh 2:

LYY

"
(R 2

Hinh 1. A. U I6n, d6 sam vung canh tay phai & 2 tré;
B. Vi thé, d6 phong dai thap, u cé mat dé cao cac mao mach cé cira hdng cau mau dé, HEx40;
C.Vithé u & d6 phong dai cao thdy cac mao mach long rd, hodc khe mach, nhiéu dam té bao noi
mo huyét quan chua biét hoa, nhan té bao hinh bau dug, hinh thoi, kiém tinh, HEx100.

MRI va héa mé mién dich ca bénh 1:

S AR el vy
ém trong co vung can
cang tay va quanh khép khuyu phai, A1: mat cat coronal, A2: mat cat axial;

B. H6a mé mién dich, té bao u duong tinh véi dau an D2-40 (x400);

C.Té bao u am tinh vai dau an GLUT1-ndi chiing la cac té bao hong cau (x400).
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I1. BAN LUAN:

Hién khéng c6 nhiéu tai liéu dé cap cu thé
dén ty lé mic KHE. G Massachusetts, ty & hién
mac va ty 1& mac hang nam dugc udc tinh lan
luot 1a 0,91 va 0,071 trén 100.000 tré em [6]. Tuy
nhién, cac tén thuong KHE khéng ¢ triéu ching
dudng nhu it dugc bdo cdo hodc chan doan la
bénh ly. That vay, KHE nhé khong ¢6 triéu ching
hoac khong dién hinh c6 thé bi chan doan nham
la cac bién thé it gap clia u mau tré em hodc cac
bat thudng mach mau khac [7]. Do do, ty lé luu
hanh va ty 1é mac KHE thuc té rat c6 thé cao hon
o V@i ty 1é dugc néu trong so it cac bdo céo da
dugc cong bo.

Trudc day, KHE dugc cho la cé ty 1é tuong
duong & hai gidi. Tuy nhién, mét s6 nghién clu
héi cttu I6n da chi ra KHE c6 su uu thé nhe & nam
gidi, cac nghién ctu déu thu thap dir liéu ti hon
100 bénh nhan mac KHE [8], [9]. Khoang 90% cac
trudng hgp KHE c6 bi€u hién rd rang xuat hién
trong nam tudi dau tién cda tré nhé va khoang
50% t6n thuong da va mé mém c6 thé nhin thay
hoac phat hién dugc khi sinh [7] va trudc sinh.
Trong nghién ctu nay tré nam da dugc phat hién
u trudc sinh khi siéu am thai thang thu 8, sau sinh
phat hién ngay u l6n tay phai kém theo cac cham
xuat huyét trén da. Tré n{t cling phét hién u ngay
trudc va sau sinh, tuy nhién triéu ching thiéu
mau khéng ré rang bang tré nam, ca hai tré déu
c6 gidm tiéu cau nang.

Cac vi tri u thudng gap nhat la td chi, ¢ thé
lién quan dén da va mé dudi da. Tuy nhién u ciing
c6 thé gdp & m6 mém va cac vi tri khdng thuéc
da nhu sau phic mac va phic mac. G 2 bénh
nhi so sinh dugc bao cdo, u déu & phan canh tay
phai, u lién quan dén mé mém dudi da. Dac diém
chung dé dinh hudng t6i u mau la cac khéi u co
c6 mau dé hoac d6 sam, khoi 1én gay bién dang
phan chi tuong tng. U thudng phat trién nhanh
tai ché, dac diém u thay d6i tiing ngay ca vé kich
thudc, mau sac, muc do xuat huyét trén da. Mét
s8 truding hap khoéng st tri kip thai co thé hoai ta
mo tai chd, hoai tir dau chi hodc thiéu mau ndng
de doa chuic ndng séng. Chan doan hinh anh c6
tac dung ho trg chan doén, xac dinh pham vi ton
thuong, két hop vai xét nghiém mau danh gia

muc dé thi€u mau dé bd sung thanh phan mau
kip thai trudce khi sinh thiét.

Vé vi thé, KHE dugc dac trung bai cac cau truc
mao mach mau tap trung dang cum, thuy, kich
thudc long mach nho, cé chlia héng cau. Mot
s6 dam té bao ndi mod hinh thoi chua biét héa
rd. Cing c6 thé thay cac hat hyaline noi bao va
ngoai bao, kém theo la hemosiderin va vi huyét
khoi la bang chiing vé su ¢6 lap va phé hiy cac té
bao héng cau, ti€u cau. Lién ké véi cac ving mao
mach mau ré la cac cau trdc dang mach khac, cé
hinh dang khéng déu nam rai rac, véi hinh thai
giéng nhu mach bach huyét. G 2 ca nghién ctu
cla chdng t6i, hinh thai mé bénh hoc kha dién
hinh va phu hgp véi mo ta KHE theo phan loai
u clia té chuc y té thé gidi. Vé phuang dién hinh
thai mé hoc cling can chan doan phan biét KHE
vGi cac khéi u mau lanh gém u mau bam sinh, u
mau tip mao mach tré em va ca Kaposi sarcoma.
Trén 2 ca nay khong thay cac té bao khong dién
hinh, da hinh, ky quai. Té bao u it hoat déng phan
bao hay hoai tt, bénh nhan so sinh, do d6 khéng
ggi y Kaposi sarcoma.

KHE la két qua cua su réi loan diéu hoa ca qua
trinh tao mach mau va tao mach bach huyét.
Thi nghiém trén dong vat cho thay céac té bao
ndi md mach mau & chudt cé thé hinh thanh
cac khéi u trong da giéng KHE. Dac biét, su biéu
hién qua muc cta homeobox-1 lién quan dén
Prospero (Prox-1) trong cac té bao néi mé mach
mau & chudt gay ra mot ki€u hinh xam lan trén
thi nghiém déng vat, tang toc dé di can trong
thi nghiém va lam tang dang ké su biéu hién cda
podoplanin (D2-40) va yéu té tang trudng noi
moé mach mau thu thé VEGFR-3 [10]. Bén canh
d6, mot s6 dau an khac c6 thé duong tinh trong
KHE bao gom FLI1, ERG, PROX,... va am tinh véi
GLUT1 (duong tinh & U mau tip mao mach tré
em - infantile hemangioma). O hai ca bénh duoc
bao cédo, u déu duong tinh vai cac dau an hoa
mo mién dich ngudn géc mach mau la CD31 va
CD34, u doéng thai duong tinh véi podoplanin
(D2-40) phu hop véi tiéu chuan chan doan cda
KHE.

KHE 1a mét khoi u tién trién cuc bo, khong
tu thodi trién, di can u hiém khi dugc bao cio
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trong y van [11]. Tuy nhién, c6 khodng 10% bénh
nhan ti vong do hau qua clia bénh, vi sy phat
trién xam 1an, tién trién nhanh cda u, hodc hoi
chung Kasabach-Merritt [11]. Cé t6i 40% bénh
nhan mac KHE c6 tién trién hoi chiing Kasabach-
Merritt — thi€u mau tiéu hay, gidm tiéu cau. Nguy
cd cao hay gap & cac tén thuang kich thudc 16n
hay tén thuong bam sinh, cac khéi u nam &trung
that va sau phic mac. Hién nay, ty & ti vong
giam (1,3%) c6 thé nhd vao viéc nhan biét u sém,
thuc hién diéu tri s6m haon va céac lua chon diéu
tri y té ngay cang cai thién. Ty 1& dap tng diéu tri
téng thé cao > 70% sau 6 thang [12].

Cac chién lugc diéu tri KHE bao gém ca viéc
phat hién sém Héi ching Kasabach-Merritt, b
sung thé tich tuan hoan va thanh phan mau kip
thoi, ddm bao toan trang tét trudc khi diéu tri
bénh chinh.Viéc diéu tri u da dang ti phau thuat
cat bd hoan toan (c6 thé khé khan vi ria khéi u
thuong kho xac dinh), liéu phap laser va hoéa tri
liéu (lién quan dén viéc st dung don déc mot
héa chat hoac phéi hop nhiéu loai) néu khéi u
khong thé cat bo dugc [13]. Tuy nhién cac phac
dé diéu tri ndi khoa ngay cang cé uu thé, tu viéc
st dung Prednisone véi Aspirin bé trg nhu buéc
diéu tri dau tién trudc khi trdi qua phuong phap
héa triliéu lién quan dén Vincristine, Propranolol,
Sirolimus. Mot s6 lua chon khac két hgp bao gom
xa tri va gay thuyén tadc mach [14]. Truong hop
hai ca bénh cta ching t6i c6 cac ddu hiéu cla
hoi ching Kasabach-Merritt, sau khi dugc bd
sung cac thanh phan mau va dam béo thé tich
tuan hoan, tiép tuc diéu tri theo phac dé cla
Chau Au gém Vincristine, Aspirin, Propranolol, u
dap ung t6t véi diéu tri. Bi€u hién sém sau vai
ngay la u thay d6i mau sic, tu dé sam, sau do
nhat mau hon, chuyén dan sang mau trdng, nét
xuat huyét cting gidm dan, day la cac dau hiéu dé
dang nhan thay. Cac dau hiéu huyét déng cling
dan 6n dinh, dong thoi u ngung tién trién va
gidm thé tich do dugc dua trén chan doan hinh
anh sau méi liéu trinh diéu tri. Ca hai bénh nhan
déu co tién lugng ngan han va dai han tot.

IV. KET LUAN:

U ndéi mé huyét quan dang Kaposi la mét u
hiém gap & tré em, khong tu thoai trién. Trudng
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hop clia chiing t6i vé hai bénh nhi sa sinh cé biéu
hién khoi 16n bat thudng 8 mé mém chi trén dé
nhan biét, dac diém lam sang, can lam sang cla
bénh va vi tri u kha phu hop véi dac diém cla
KHE. U dugc chan doan xac dinh dua vao cac
bang ching thuyét phuc, sinh thiét u danh gia
dacc diém mo bénh hoc phdi hop véi cac dau &n
héa mo mién dich dac hiéu. Phac do6 diéu tri noi
khoa phai hop Vincristine, Aspirin, Propranolol la
mot trong cac lua chon diéu tri ¢ hiéu qua bén
canh cac lua chon diéu tri khac trén thé gidi. Tuy
nhién van can cé cac nghién ctu tiép theo vai s6
lugng ca bénh 16n han dé c6 dugc phac dé diéu
tri t6i uu nhat déi vai tré em Viét Nam va tré em
toan thé gidi.
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