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Toém tat
Lymph6m (u lymphd) xuong nguyén phat (LXNP) la thé lymphdm hiém gip
phat sinh tir mo xuong. Hau hét cac truong hop LXNP dugc mo td déu thude
nhoém LKH té bao B 16n lan toa. Trong khi LKH kém tén thuong xuong thu’ong
1a thé lymphom thtr phat, thi LXNP lai kha hiém gap. LXNP chiém chua dén
5% trong s6 tit ca cac khéiu ac tinh xuong nguyén phat, 4-5% u lympho ngoai
hach va chua dén 1% trong s6 tat ca cac LKH. Chung t01 trinh bay mot truong
hop nam thanh nién truedng thanh dugc chin doan méc LXNP & xuong dui.
béng chu y 1a truong hop nay duge chén doan cham tr&, khién u phét trién to,
gdy dau nhidu va bénh nhén bi bat dong khép hang trong thoi gian dai trude khi
duoc chan doan xac dinh v& mit mé bénh hoc, x€p giai doan va diéu tri hiéu
qua. Bénh nhan duoc didu trj bing héa tri R-CHOP, phéi hop véi xa tr cling cb
vao vung tén thuong, gitp dat dugc dap Umg hoan toan va khong tai phat sau
gan hai nam két thuc hoa tri.

T viétfdt: CD: Cluster of differentiation; GPB: giai phau bénh; HMMD: ho4
md mien dich; LKH: lymphom khong Hodgkin; LXNP: Lymphom xuong
nguyén phat.

Gioi thiéu

Lymphom nguyén phat cta xuong (LXNP) 1a mét thé lymphom ngoai hach,
xuéit phat tir khoang tily xuong va biéu hién duéi dang tén thuong khu tra, don
doc, chiém khoang 3% trong sd tat ca cac khdi u 4c tinh nguyén phat ciia xuong
va 1% trong s tat ca cac lymphom »*%%°. Nguyén nhan ctia bénh khong dugc
biét 16 va bat ky phin nao cta bd xuong déu c6 thé bi anh hudng. LXNP 1a mot
cin bénh c6 kha nang chira khoi cao nén diéu quan trong 1a phai phén biét véi
c4c nguyén nhan khac gy ra tén thwong huy xuong khac, ching han nhu
carcindm di cin xwong hay cac khéi u xuwong nguyén phat. Tién luong cta
LXNP dugc cai thién sau khi hoa tri va xa tri. Ching t6i bao cdo mot truong
hop LXNP cua xuong va tdng quan tai liéu lién quan dén LXNP dé tim hiéu
thém vé& biéu hién 1am sang, ddc diém hinh dnh, giai doan, chin doan va chén
doan phan biét, phuong phéap didu trj t6i wu va tién lwong cua thé bénh hiém
gap nay.

Trinh bay ca 1am sang

Bénh nhén nam, 35 tudi, c6 tién cin tang huyét ap vo can, vao vién thang
06/2022. Tru6c vao vién 8 thang, ngudi bénh xudt hi¢n khdi ving dui phai, ting
kich thude dan, dau vung dui phai khién khong thé cir dong. Khoang 2 thang
tiép theo, ngum bénh thay dui phai dau nhiéu, sung phu chén phdi, da nhép vién
tai Bénh vién Cho Ray. Tai day anh dugc di sinh thiét toén thuong u dui phai.

GPB: u té bao tron, nghi ngo ac tinh, aé nghi nhuém thém cac déu 4n HMMD:

CD20, CD3, CK. Nguoi bénh chua thyc hién xét nghiém nhuém HMMD, dén
Vinmec dé dugc tiép tuc diéu tri. Kham 14m sang (thang 06/2022): Nguoi bénh
tinh tdo, thé trang trung binh, ECOG PS = 1, chiéu cao 165 cm, can ning: 70
kg; huyét ap: dang kiém soat béng concor, 1vabrad1ne converam, hién tai dang
duy tri ¢ muc huyét 4p dao dong 140-155 /80-90 mmHg. Dui phai sung to, dau
nhiu, kém di cam. Phu chén phai, phit mém, 4n 16m. Hach ben khong so thiy.
Khép hang phai bi han ché van dong. LDH: 943.84 U/L, beta-2 microglobulin:
2489 ug/L (tang cao). Cac té bao méau va tuy xuong: trong gioi han binh thudng.
Khi tiép nhén bénh nhan, chung t6i da tich cuc didu tri giam dau (néi khoa),
danh gia 14m sang va tinh hudg chén do4n x4c dinh. Bénh canh 14m sang khong
loai trir sarcdm, lymphdm, nén bit budc phai khao sat chuyén sau qua cac déu
&n CD trén té bao. Vi vy chung toi da hoi chan lai giai phiu bénh tir bénh vién
Cho Ry, két qua hoa md mién dich x4c dinh 13 lym phom t& bao B 16n lan toa,
CD 20 (+).

Bénh nhan duoc hoa tri R-CHOP, véi két qua dép img mot phin sau 3 chu k.

Sau khi hod tri 6 chu ky (thang 12/2022), chung t6i danh gla chi dat dap ung
mdt phin vi con hinh anh tén thuong ting hép thu FDG & ving d4u trén xwong
dui trén PET CT scan. Chiing t6i quyét dinh xa tri vao nén u— vi tri sang thuong
nghi ngo con sot sau hoa tri, sau d6 theo doi dinh ky. Ngoai ra, trudng hop nay
ching t6i da phéi hop véi don vi phuc hdi chirc ning, tap van dong khop hang
phai tir rat sém (khi u ¢6 dép tmg thu nhé budu — sau 2 chu ky hoa tri, va bénh
nhén giam dau ving u). Tuy nhién do bénh nhén bi bit déng khép hang lau, nén
sau khi hoan tét diéu tri (ho tri, xa tri), anh chi hdi phuc vén dong khdp chi dat
dugc khoang 80%. Ngudi bénh co thé di lai dugc nhung hoi khap khleng Hién
nay ngudi bénh én dinh, khong ghi nhén tai phat trong ky tai kham gén nhét
(thang 09/2024), va hién nay da dugc 23 thang sau hoa tri.

Ban luin
Vé chan doan mo bénh hoc

Chin dodn so bg: U té bao tron nhé & phdn mém dui (P), dé& nghi nhuém
HMMD: LCA, CK, Vimentin, Myogemn CDY9 dé chan doan xac dinh.
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Hinh 1: Nhu¢m H&E vi thé: Gitra cac bo co van hlen dién cac té bao tron,
nhd, c6 nhén sang, bong, ddi khi thiy 16 hat nhan hodc nhan hinh mong
ngua, bao tuong it, phan bao nhiéu. Hinh anh ndy goi ¥ u dc vi da pha huy
co va ¢6 nhiéu phan bao, nhan da dang, véi t& bao tron nho co thé la
lymphém khéng Hodgkin, hodc ung thur biéu mé (carciném) biét hoa kém,
hodc ung thu trung mo (sarcom) bi¢t hda kém ma ¢ nguoi 16n vung dui
nghi dén nhiéu nhét 1a sarcdm co van hay u ngoai bi than kinh nguyén thity/
sarcom Ewing. D& chén doan phén biét cic u no6i trén cdn nhuom HMMD
voi cac khang thé dic hiéu cho ting loai u.

Két qua HMMD lan diu: LCA (+++), Vimentin (+++), Myogenin (-),
CD99 (-), CK (-). Két qua nay phu hop véi Lymphom khong Hodgkin do
¢6 LCA (+++). Céc té bao lymphom ciing (+++) v6i Vimentin (vi vy trude
day c6 luc goi lymphom 1a lymphosarcoma).

A K67 (+) . CC}D 20 (+) BCL6(+) CD3 () D5 (-5

CYCLINDI(-)  CDI10(-) CD2 (-) MYC(-)  MUM-I1 (-)
Hinh 2: Két qua HMMD dé xdc dinh phén nhém lymphom

Tiép theo 1a phan nhom lymphom khong Hodgkin. Vi té bao u ¢6 nhan kich
thude gip 2 lan lympho bao nén thudc nhém #¢ bdo In, s&€ duge nhudm HMMD
v6i cac khang thé: CD3, CD20, Cyclin D1, CD5, CD10, BCL2, BCL6, CMYC,
MUM 1, Ki67.

Két qua HMMD lan hai (hinh 2): Té bao u (+) véi CD20, BCL6, Ki67 (+) 70%
va (-) v6i CD3, Cyclin D1, CD5, CD10, BCL2, BCL6, CMYC, MUM 1. Ket
luén: Phit hop véi Lymphom té bao B 16n lan toa, loai té bao trung tim mim,
khong dac hiéu (Diffuse large B Cell Lymphoma, NOS, Germinal Center B cell),
theo so d6 chan doan ctia NCCN (hinh 3).
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+ Mediastinal gray zone lymphoma (MGZL)
* MCL, pleomorphic variant

Hinh 3: Huéng dén sir dung cdc diu dn HMMD trong chén dodn lymphém
té bao B Ion

Nhu vy, sau khi dugc ching t6i tiép nhan va khao sat lai ddy du, bénh nhan
dugc chin doan: Lymphom té bao B I6n lan toa giai dogn Ve, CD20(+),
Bulky(+), Chi sé tién lirong quéc té: IPI= 3.

Theo phan loai ctia T chirc Y t& Thé gidi vé khdi u mé mém va xuong nam
2013, LXNP dugc dinh nghia 1a mét u lympho xwong don 1€ c¢6 hodc khong co
lién quan dén hach bach huyét khu vuc va nhiéu tdn thuong xwong khong lién
quan dén hach bach huyét hoac ndi tang.

Theo mét sb tac gia trude ddy, bénh nhan LXNP thuong c6 dic diém 1a dau
xuong cuc bd, sung md mém va cb thé so thdy mot khdi u & vi tri tdn thuong.
Bénh thuong phat trién ¢ nhimg bénh nhan trong do tudi tir 20 dén 50, nam gidi
chiém wu thé va ty 18 méc bénh & nam gidi cao hon mot chut so voi nit gidi. Vi
tri thudng gdp cia LXNP la xuong dui, chiém 29% trong sb tt ca céc truong
hop va cac vi tri khac bao gom xuong chiu, xwong canh tay, hdp so va co, va
xuong chay. Phan tich théng ké gop trong nghién ctru IELSG-14 cho thiy ty 18
méc u lympho xuong DLBCL nguyén phat lién quan dén cing tay thip (5,6%)
& bénh nhan LXNP. ¢

Bénh nhén ctia chiing t6i 1in du tién xuét hién véi tinh trang u to ving dii phai,
dau toan bo dii va han ché van dong / bat ddng khép hang phai va vang dui
phai kéo dai. Chén doan phan biét bao gdm LXNP va cac khéi u xuong ac tinh
nguyén phat khac. Tuy nhién, LXNP chi chiém khoang 5% u lympho ngoai
hach, 1% trong s tt ca cac lymph6m khong Hodgkin va chi chiém khoang 3%
céc khéi u xwong 4c tinh; tit ca chung déu c6 thé gay dau va sung & vi tri tén
thuong xuong. Bén canh do, cac phat hién chup X-quang ciia LXNP la khong
dién hinh: chup X-quang xuong thuong biéu hién 14 ton thuong hity xwong hodc
tao xuong, hodc cic tn ‘thuong thdm chi c6 thé cung ton tai trong cing mot
xuong; do do, rit kho dé phan biét céc tinh trang nay. Tuy nhién, chup cong
huong tir cho thay murc d6 va chi tiét cua céc tdn thuong rd -rang hon CT dbi
v6i xuong va khép khuyu tay, mic dit chup CT c6 tiém thude can quang tidu
chuén 13 phuong thirc chinh dé phén loai, phén loai lai va theo ddi bénh nhan
lymphom. ¢

V2 didu tri

Phéu thuat chii yéu ding dé sinh thiét u. Mot vai truong hop c6 bién cb ¢ xuwong
(gdy xuong) thi phiu thuat c6 thé gitp cb dinh Xuong, sinh thlet u,... nhung sau
d6 vAn 1a vai tro cia diéu tri toan than. Phac d6 R-CHOP vén la phac b chuén.
Phéi hop véi xa tri viing ton thiwong, nhét 14 ving nay 1a khéi tn thwong bulky
lac ddu. Cac hudng dén didu tri gin day ciing khuyén nghi nhu vay.

Hinh 4: Xq tri cing c6 sau héa tri

Vai trd ciia xa tri cung cd ciing 13 chit d& cua nhidu cude tranh lun trong nhimg
thap ky qua khi ngay cang c6 nhiéu thir nghiém c6 thé gidi quyét vai tro cta xa
tri trong ky nguyeén rituximab. Theo mot loat thir nghiém héi ciru gan day vé
lymphom lan toa t€ bao B 16n va khéi u bulky con sot lai, ngum ta cho rang viéc
bd sung xa tri ciing ¢b c6 thé gitp cai thién két qua diéu tri”. Trong nghién ciru
RICOVER-60 danh cho bénh nhan u lympho té bao B & ngudi 16n tudi, PFS va
OS duge ghi nhan la kém hon khi khong co phdi hop xa tri. Déi véi LXNP
nguyén phat, nghién ctru IELSG-14 bio céo ring viée bd sung xa tri sau héa tri
khong cai thién thém két qua, voi ca hoa tri-xa tri va hoa tri don thuan déu mang
lai PFS 5 ndm lan luot 1a 74% va 67% .

DG4i v6i nhimg bénh nhan mac LXNP, mot trong nhiing yéu t4 tién lugng thuan
loi cho s séng con cu thé ciia OS va lymphom 12 liéu xa tri > 40 Gy (P=0,005).
Randa va cong sy da bao céo réng viéc tiép nhan xa tri c6 lién quan dén viec
cai thién PFS sau 5 nam va c6 xu huéng hudéng ti loi ich vé OS, trong khi
khong c6 su khac biét dang ké nao vé& PFS hodc OS duoc tim thiy giita nhiing
bénh nhan duoc diéu tri bang 30-35 Gy so vdi > 36 Gy ®. Trong nghién ctru
IELSG-14, khong ¢6 su khac biét dang ké nao vé su song con giita liéu < 36 Gy

va > 36 Gy ¢ nhimg bénh nhin méc lymphdm lan toa té bao B 16n xuwong nguyén
phat. So vai lidu chuin trude ddy 1a 40-45 Gy, xa tri 30 Gy khong lién quan
dén viéc mét hidu qua ¢ lymphdm xam 14n va khong co sur khac biét dang ké
ndo vé PFS va OS ©.

Ket luan

Chung t6i dé trinh bay mot trwong hop 14m sang lym phom khong Hodgkin
xuong nguyén phat diéu tri thanh cong nhd. két hop da mé thirc (hod trj va xa
trj ciing ¢d). Céan luu y 14 trong chén do4n can nhuém bd cac ddu 4n mién dich
phu hop va trong didu tri cAn phéi hop tap vdt Iy tri liéu, phuc hoi chire ning dé
6 két qua t6i ru nhét.
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