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GIOI THIEU

- U lympho T gidong viem mdé m& dwdi da — SPTCL la mét rdi loan tédng sinh dong lympho c¢6 &i lwc véi mé mé
- Cha yéu lién quan dén mé m& dwdi da, hiém khi & vi tri m& quanh cac tang sau hay ving giau md mé& khéac
- Bénh rat hiém gap, ngudi gdoc Chau A co ty 1é mac cao hon cac khu vwe khac.

- Chéan doan SPTCL la mét thach thirc. Bénh cé thé biéu hién twong tw nhiéu bénh lanh tinh khac

CA BENH

Lam sang

Nguwdi bénh (NB) nam, 37 tudi, tién s khoe
manh, cé cac khodi u dui phai, thanh bung.
Gan ngay vao vién NB xuat hién dau nhic tai
vi tri u, mét moi, chan an

Kham thay: Khdi u dwdi da dui phai 2x3cm, u
dwdi da thanh bung phai 2x2cm, ranh gidi ro,
an dau, bé mat da khdong cé ton thwong
twong ng.

Chan doan l1am sang: U m& dudi da

Giai phau bénh

H&E: Khoi u tang sinh céac té bao dong
ympho kich thwéc nhé va trung binh. Cac té
pao U cO mang nhan méo mo, goc canh,
tham nhiém vao céac thuy mé, tap trung
quanh cac té bao m& tao hinh anh “riém hat”.
Xen gitra cac té bao u va mdé mé c6 nhiéu dai
thwe bao, bach cau da nhan trung tinh, cac
manh vun té bao chét theo chwong trinh
HMMD: Cac té bao u boc 16 cac dau an:
CD3, CD8, Ki67 (70%); khong bdc 16 cac dau
an CD4, CD56, CD20.

Chan doan xac dinh:

'U lympho T giéng viém md mé dwéi da”

Tién trién va diéu tri:
- Sau 1 thang, NB thé trang yéu, mét moi

nhiéu. Chup PET-CT danh gia thay hinh anh
ton thwong thAm nhiém dwdi da nhiéu vi tri:
thanh ngwc hai bén, vai phai, that lwng hai
bén, moéng phai, dui hai bén, tdng chuyén
hoa FDG.

NB duwoc diéu tri véi phac a6 CHOP.

Sau 2 chu ky, NB dién bién nang, chuyén
Bénh vién Huyét hoc Trung wong (NIHBT).

BAN LUAN

SPTCL dwoc md ta 1an dau vao nam 1991, dwoc chia thanh 2 kiéu hinh theo TCR: TCRap va TCRy/6

Hién nay, SPTCL dwoc dung cho nhi¥rng trwdng hop TCRaB v&i CD4(-), CD56(-), CD8(+), thuwdng dién bién cham

Tw mién dich va rdi loan mién dich dong vai trd quan trong trong co’ ché bénh sinh.

SPTCL rat hiém gap, chiém khoang <1% téng sb ca u lympho khdng Hodgkin. Bd tudi mac bé&nh réng, trung binh
khodng 35-42 tudi, nir mac nhiéu hon nam (gap khoang 3-4 lan).

Lam sang: Cac ndt mém dwédi da kich thuwdce tir 1 - >20cm, c6 thé tdn thwong da kém theo. Vi tri hay gap nhat & ving
chan, tay, than minh va hiém gap & cac vj tri giau m& & tang sau.

Pa phan céac truong hop bénh tién trién cham, 20-30% biéu hién nang, nhién bién nhanh khi c6 héi chirng HLH

Giai phau bénh: Dac trwng bédi sw tham nhiém cac té bao lympho kich thwdce trung binh véi nhan khdng déu, tang sac,
xam nhap vao cac tiéu thiy m& dwdi da, xung quanh cac té bao mé tao hinh anh “riém hat”. Md u da dang cac loai té
bao khéc: dai thwc bao, manh vun té bdo, dwéng bao, bach cau hat... HMMD cho thay té bao u biéu hién dau an té
bao Tap nhw CD3(+), CD8(+), CD4(-), CD56(-). Ki67 cho thay hoat ddng tang sinh cao.

KET LUAN

Chan doan phan biét:
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Hinh 1. A— Lam sang khoi u thanh bung phai. B,C — Tham nhiém cac té
bao u trong cac thuy mé, hinh anh “riém hat”.
D - CD3 (+). E—CDS8 (+). F—CD20 (+) rai rac

Bang 1. Dau hiéu |am sang va cac chi sé xét nghiém

Trwée diéu | Sau 2 chu ky Eau.ﬂ chu ky .
tri CHOP Etoposid + 3 chu ky
' CHOP-E

Sot cao »37,5° Co Cé Khéng
Lach to >3cm dwéi bér swon Khéng Khéng Khdng
Huyét sac to (g/l) 129,9 79,5 135
Bach cau (G/L) 6,03 1,24 11,9
Bach cau trung tinh (G/L) 3,84 0,68 3,93
Tiéu cau (G/L) 238,3 9,3 244
Ure (mmol/L) 2,2 4,2 2,8
Triglyceryd (mmol/L) 2,14 9,6 X
Cholesterol (mmol/L) 6,18 9,06 X
AST (U/L) 39,7 91,5 39
ALT (U/L) 26,9 202,8 36
Fibrinogen (g/l) X 0,67 3,12
Ferritin huyét thanh (ng/mL) X >2000 =2000

— Tai NIHBT, NB biéu hién 4/8 tiéu chi ctia HLH (Bang 1).
— NB duwoc diéu tri 3 chu ky Etoposid sau do diéu tri theo phac doé
CHOP-E. Sau 3 chu ky CHOP-E, tinh trang bé&nh cai thién tot.

« U lympho Ty/8 nguyén phéat tai da: Thwdéng & tudi trung nién (khoang 60 tudi), thworng cé biéu hién tai da nhw

0ét, hoai tlr va héi chirtng HLH & 50% trwdng hop. HMMD té bao u bdc 16 CD56(+), TCR-6, CD4(-), CD8(-). Tién
wong cla bénh rat kém, ty 1& song sét sau 5 ndm khoang 10%, théi gian sdng trung binh <2 nadm.

« Lupus ban dé hé théng — SLE: 25% SPTCL c6 biéu hién SLE kém theo gay chan doan nham lan va bd s6t. Hinh
anh mé bénh hoc cling c6 thé twong tw SPTCL. HMMD déng vai trd quan trong khi SLE hén hop CD20(+) va

CD3(+), hon hop CD4(+) va CD8(+).

Pieu tri bénh: Chuwa cé phwong phép diéu tri tiéu chuan, co thé st dung céc thudc trc ché mién dich hodc diéu trj theo

phac d6 CHOP. Khi c6 HLH kém theo, diéu tri héa trj tich cwc va/ hodc ghép té bao gdc dong loai.
Tién lwong: SPTCL da phan dién bién cham, 80% sdng sét chung sau 5 nam. Khi NB c6 HLH, ty 1& song so6t chung

sau 5 nam giam con 50%.

- SPTCL la bénh rat hiém gap, tao nhiéu thach thirc trén chan doan 1am sang, gidi phau bénh.

- HMMD la xét nghiém quan trong dé chan doan SPTCL v&i cac bénh lanh tinh phd bién ciing nhw phan biét véi cac
bénh Iy 4c tinh, tién trién nhanh.
- Diéu tri bénh tay thudc dién bién l1am sang cung sw c6 mat cta hdi chirng HLH, thwdng s dung thudc trc ché mién
dich ho&c phac d6 CHOP
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