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Tiép can

Bénh bach cau cidp dong Lymho

PINH NGHIA
Ngoai tuy - Extramedullary: Cac viing co thé bén ngoai tiy xuwong.

Giam bach ciu hat - Granulocytopenia: Suy gidm sé lwgng bach ciu toan
co thé.

Té& bao lympho chwa trwéng thanh - Lymphoblast: Té bao khéng 16, ban
dau, chwa biét héa va thudng it thiy & tuin hoan ngoai vi co thé.

Giam ba dong - Pancytopenia: Su suy giam hong cau, bach ciu va tiéu ciu
toan co thé.

Suy giam tiéu ciu - Thrombocytopenia: Suy giam sd lwong ti€u ciu toan
co thé.

TIEP CAN LAM SANG

Ung thir mau thwong thay trong cac bénh ung thw & tré em, thong ké
khoang 40% cac bénh ac tinh tré em. Bénh bach ciu cip dong lympho
anh hudng té bao dong lympho va chiém khoang 75% cac bénh ung thw
mau tré em. Bénh bach ciu cip dong tiy (Acute myeloblastic leukemia-
AML) anh hwéng cic té bao dong tly (té€ bao hat, té bao don nhan, va cé thé
anh hwdéng té bao hong ciu va té bao khdng 16) va chiém 20% bénh ung thuw
mau tré em. Biéu hién 1am sang AML va ALL giéng nhau. ' Hoa Ky, ALL &
tré em co ty 1é cao nhit & lic 4 tudi va thwong xay ra & cac bé nam.

ALL thwong goi c6 biéu hién khong dién hinh, gébm chan an, kich thich, lo
mo, xanh xao, chdy mau, chdm xuat huyét, dau chan va khép, va sét. Kham
thuc thé gom toan trang cla tré va mirc nang lugng (energy level), ddu hiéu
sinh ton (cin ghi nhan néu c6 diung thudc ha sét), chdy mau, bam tim, chim
xudt huyét, xanh xao, dau khi 4n xwong va khép, va gan lach to. Chan doan
phén biét gbm gidm tiéu ciu vo can (idiopathic thrombocytopenic purpura
- ITP), thiéu méu b4t sin (aplastic anemia), ting bach cAu don nhan nhiém
trung (mononucleosis), viém khép dang thap thanh thiéu nién, va phan ing
gia leukemia (leukemoid reaction):

e ITP thudong gay ra bam tim va cham xuat huyét do giam luwong tiéu cau;
tuy nhién, thi€u mau, réi loan bach ciu, va gan lach to thwong khéng
xudt hién.

e Thiéu méu bAt sin giy suy gidm tiéu ciu va sét; phi dai hach lympho,
ctirng khép, dau xwong va gan lach to thuong khong tim thay.

e Tréem cé ting bach cAu don nhan nhiém trung (vd, Epstein-Barr virus)
hodc bénh 1y virus cdp tinh khéc ciling biéu hién sdt, lanh run, phi dai
hach, 1ach to va ting s lwong bach ciu lympho. Té bao lympho khéng
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dién hinh giéng nhw bénh bach ciu dong lympho l1a dic trung ctia bénh
Iy nhiém virus.

» Phan rng gid leukemia c6 thé thiy trong nhiém tring do vi khuin, ho
ga, tan huyét cip, bénh ly u hat (granulomatous disease) va viém mach
mau. Phan (ng gia leukemia ty hét sau khi diéu tri bénh 1y nguyén nhin
gy ra tinh trang nay.

Tré em bénh ALL c6 biéu hién sot, cirng khép, viém khép, hodc di khip
khiéng thuérng dwgc chidn dodn ban diu véi bénh viém khép dang thip
thanh thiéu nién (juvenile rheumatoid arthritis - JRA). Thiéu mau, gidm bach
cAu, va lach to nhe c6 thé thiy & JRA, diéu nay c6 thé giy ra viéc nham lan.
Choc tiiy xwworng la cin thiét dé phan biét ALL véi cac nguyén nhan Khac.

Sw thdm nhiém tdy b&i cac té bao ac tinh khac (u nguyén bao than kinh,
sarcoma co van, sarcoma Ewing, va u nguyén bao vong mac) thwong gay ra
giam ba dong. Cac té bao u nay thuong tim thay trong cac khoéi (clump) trong
ty binh thwong nhwng déi khi chiing thay thé tiy hoan toan.

Hau hét mot niva s6 tré méi dwoc chan dodn ung thw mau thwong cé
tong s6 lwong bach ciu dwéi 10,000/mm3. Té bao lympho chua trudng
thanh thwong khéng tim trong phét mau ngoai vi. VAy nén, chdn doan ung
thw mau thuc hién bang choc tily xwong, thudmng choc vao mao chiu sau.
Tay binh thwong chira té bao lympho chwa trwéng thanh nhé hon 5%;
té bao lympho khong triréng thanh téi thiéu 25% co6 thé chan doan xac
dinh. Khoang 2/3 tré em ALL c6 bat thudng nhiém sic thé cha té€ bao bach
cau, gom thay d6i s6 chromosome (vd, giam bdi hoidc ting bdi) hay ciu tric
chromosome (chuyén doan, mit doan, ddo doan).

C6 nhiéu marker hd trg trong viéc tién lwgng séng. Nhin chung, cac tré nir
tién lwgng tot hon. Cong dong ngwoi My goc Phi va ngwdi My goc Tay
Ban Nha c6 ty 1é thuyén giam thap va ty 1é cao tai phat. Tré ALL nhé hon
1 tudi va lo'n hon 10 tudi c6 tién lwgng xdu hon. S6 lwgng bach ciu cao,
déc biét néu lon hon 50,000/mm3, cé tién lwong xau hon. Bénh nhan coé té
bao B trwérng thanh (mature B-cell) hoic kiéu hinh mién dich té bao T
(T-cell immunophenotype) thuwong tién lwgng xdu hon nhitng nguoi cé
tién té€ bao B ALL (B-precursor ALL). Kiéu hinh nhiém sic thé t€ bao bach
ciu sé co6 chan doan, tién lwgng va liéu phap diac hiéu. Bénh nhin
hyperdiploidy thuwdng tién lwgng song tét hon; hypodiploidy hodc gid lugng
boi (pseudodiploidy) tién lwgng kém hon. Chuyén doan cé tién luwong xau
gom t (9;22) (Philadelphia chromosome) & bénh nhan tién B ALL (pre-B
ALL),vat (4;11) & tré so sinh c6 AML.

Xét nghiém gém choc dich nao tiy dé kiém tra hé than kinh trung wong
(central nervous system - CNS) trong ton thwong ung thw mau giai doan
sém; lwong 1én té€ bao lympho chwa triwdng thanh trong dich nao tay
lién quan dén tién lwong nang. X-quang ngwc dé phat hién khdi trong
trung thait. Hinh dnh hoc xwong c6 thé thiy hinh anh thay d6i day tay
xwong, mat vo xwong hodc dwong ngang bt tia xa (transverse radiolucent
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line); cac hinh dnh nay khong mang tinh tién lwgng séng dién hinh va
thuwong khong cin thiét.

Héa tri liéu két hop la liéu phap chi yéu. Liéu phap bao gom diéu tri
thuyén gidm (remission induction) va diéu tri cling cd (consolidation), liéu
phiap du phong CNS (prophylactic CNS therapy), va diéu tri duy tri
(maintenance). Diéu tri thuyén giam, két hgp prednisone, vincristine, va
asparaginase, tao ra su thuyén giam trong 4 tuin v&i 98% tré em ALL nguy
co thdp. Diéu tri ciing c8, nhdm vao cic té bao ung thw mau con sét lai, sir
dung nhiéu [an hoéa tri liéu trong mot khoang thoi gian ngén. Liéu phap du
phong bang tiém ndi thy mac (intrathecal) véi cytarabine va/hodc
methotrexate (+ chiéu xa ndo-tiy séng - craniospinal irradiation) da gidm
thiéu ty 1€ tai phat leukemia CNS tir 50% xudng khodng 3% - 6%. Liéu phap
duy tri v&i methotrexate va 6-mercaptopurine, vincristine, va prednisone
dugc cho tir 2 dén 3 nim nham ngira tai phat; dirng lai khi tré hoan toan
khéng tai phat trong 2 téi 3 nam.

Ty 1é song 5 nam & tré em ALL dang dan tang trong suét 40 nam qua va
hién tai lo'n hon 80%. Cac tic dung phu mudn nén xem xét bao gdm di tat
than kinh-tAm than (neuropsychological deficit), co giat, va mit can bang hé
noi tiét (vd, thi€u hut hormone tang truedng) lién quan dén diéu tri dw phong
hé than kinh trung wong; suy giam chitrc ndng tao tinh tring lién quan dén
dung clophosphamide; chdm phat trién diy thi & cic bé nam do chiéu xa vao
cac mé sinh duc (gonaldal tissue) khi ung thw mdu xam 14n vao tinh hoan;
bénh Iy dai ndo-bach ciu (leukoencephalopathy) va cic vin dé phat trién
than kinh (dic biét & nhirng bénh nhin sau chiéu xa hé than kinh trung
wong); va bénh ac tinh thr phat.

Cau hoi lwong gia

17.1 Mot ba me mang dira con trai 3 tudi mac hdi chirng Down dén phong
kham vi cdu bé chdy mau nuwéu 1 tudn nay. Me ciing ké rang bé cé vé
it nang dong hon binh thwong. Kham ghi nhan nhiét d6 do & miéng
12 100°F (37.8°C), tré xanh xao, lach to, nwéu chdy mau, va bam tim
& hai chi dudi. Chin doan nghi nhiéu nhit la gi?

Thiéu mau bat san

Suy gidm tiéu cAu mién dich

Ung thu mau

Phan &rng gia leukemia

Thiéu mau héng ciu to (Megaloblastic anemia)

Mmoo we

17.2 Mot ngudi bd mang con trai 6 tudi hién dang diéu tri khéi dau héa
tri liéu do ALL dén phong kham. Trudng hoc sé khong cho phép ciu
bé nhap hoc néu tiém ngira vaccine ctia cau bé khong day dia. Hanh
dong nao sau day la ding nhat?
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17.3

17.4

A. Goi dién cho y t4 truérng hodc hiéu truwdng dé théng bao ring ciu
bé khdng nén tiém vaccine vi cdu bé dang héa tri.

B. Cap nhap lai cac miii tiém ngira trir s¢i-quai bi-rubella (MMR) va

thiy dau.

Cap nhép lai cic miii tiém ngira trir vaccine bai liét dwong uéng.

Cap nhap lai toan bg tiém ngira.

Goi dién cho y ta treong hodc hiéu trwéng dé théng bao rang ciu

bé khong bao gier dugec tiém vaccine vi vAn dé hé mién dich.

m o0

M6t ba me mang dén phong kham con trai 4 tudi, cdu bé bit dau
phan nan vé dau géi phai 2 tuan truéec, hién dang di khap khiéng nhe,
mét moi, va da sot dén 100.4°F (38°C). Xét nghiém nao sau day la
quan trong nhit?

A. Khang thé khang nhan (Antinuclear antibodies-ANA)

Tong phan tich té bao mau phin biét va tiéu ciu

N6ng do Epstein-Barr virus (Epstein-Barr virus titer)

Yéu td thap (Rheumatoid factor)

Téc d6 1dng méau (Sedimentation rate)

Mmoo w

Hai tuan sau moét hdi chirng virus (viral syndrome), mot tré 2 tudi

xudt hién bam tin va chdm xuit huyét toan than ma chu yéu & phéin

bé hai chan. Cau bé khéng cé phi dai hach hay gan lach to. Xét nghiém

hemoglobin, dung tich héng céu, chi s6 bach ciu va céng thirc bach

cau binh thwong. Chi s6 tiéu ciu la 15,000/mm3. Chan doan nghi

nhiéu nhit 1a gi?

A. Bénh bach cau cip dong lympho

B. Thiéu mau bit san

C. Gidm ti€u cdu mién dich (Immune thrombocytopenic purpura)

D. Ban xuit huyét gidm tiéu cdu huyét khoi (Thrombotic
thrombocytopenic purpura)

E. Bénh ly von Willebrand.

PAP AN

17.1

C. Kha nang cao bi ung thu mau lién quan dén mot s6 bénh ly di
truyén nhit dinh (hdi chirng Klinefelter, H6i chirng Bloom, Hoi
chitng Fanconi, hdi chirng thit diéu-gidn mach [ataxia
telangiectasia], u soi than kinh) va roi loan chromosome nhw hoi
chitng Down. Tré em bi hdi chitng Down ting 10-15 lan nguy co
hinh thanh ung thw mau. Anh chi em rudt cda bénh nhan ALL cé
nguy co ALL ting gdp 2-4 lan. Mot s6 trudng hop ALL lién quan
dén rdi loan gene p53 (p53 gene aberration). Nhin chung, cac lién
két gene ciing gy ra mot s6 trirong hop trong téng so cac ca tré em
bi ALL.
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17.2

17.3

17.4

» Ungthw maula bénh Iy ung thu thwong gép & tré em, va ALL chiém khoang
75% céc ca ung thw mau tré em.

» ALL c6 ty 1é mic cao nhét & tré 4 tudi, va tré nam thudng bi nhigu hon.

» ALL thwong c6 cac triéu chirng khong dién hinh nhw chéan an, kich thich, lo
mo, xanh xao, chay mau, dom xuit huyét, dau khép, dau chin va sot.

» Hoa tri liéu két hop 14 liéu phap chi yéu cho tré em cé ALL. Liéu phap khéi
dau (prednisone, vincristine, va asparaginase) tao ra sw thuyén gidm trong vong
4 tuan véi khodng 98% tré c6 nguy co trung binh ALL.

A. Cac vaccine virus song chéng chi dinh trén tré em ALL (va v&i
moi thanh vién & chung nha) trong qua trinh héa tri va it nhat 6
thang sau hoan thanh diéu tri. Mdc du virus trong vaccine da duoc
giam déc luc, trc ché hé mién dich tir viéc héa tri thudng anh
hudng nhiéu va viéc nhiém virus c6 thé xay ra. Cac vaccine khong
c6 virus séng (bach hiu, uén van, vaccine bai liét da bat hoat, viém
gan A va B) 1a khdng phdi ch6ng chi dinh tuyét déi trong truong
hop ndy, nhung viéc trc ché mién dich do héa tri c6 thé ngan viéc
dap trng khang thé tao ra.

B. Ptra tré nay co triéu chirng cia JRA va ung thuw mau. Téng phan
tich t€ bao mau phan biét va tiéu cau la xét nghiém tim soat ban
dau tdt nhat. S6 lwong tiéu cau va bach ciu c6 thé binh thwong
hodc tang trong JRA, va khéng c6 su hién dién ctia té bao lympho
chua trudng thanh. Thuong thi cac té bao lympho chuwa trudng
thanh sé hién dién & phét té bao mau ngoai vi & tré ALL. Ciu bé
trong case nay cin choc tiy xuwong.

C. Ban suy giam tiéu ciu mién dich (hodc v cin) (ITP) thuong giap
& tré em. O’ hiu hét cac trudng hop, nhiém tring do virus truéc
d6 c6 thé dwoc ghi nhin. Luwong ti€u cau thwong nhd hon
20,000/mm3, nhung cac xét nghiém khac thi binh thwong, bao
gom ca sinh thiét ty (cling c6 thé tang so lwgng té bao khong 16).
biéu tri bao gom theo doi thém hoidc cé thé truyén tinh mach
immunoglobulin (IVIG), anti-RhD, trc ché mién dich, hoic steroid.
Hoi bénh st c6 thé tim thiy cac nguyén nhan khac gay suy gidm
tiéu cau, nhw méi tiém vaccine MMR gan diy, do udng thudc, va
mac virus gy suy gidm mién dich & ngudi (HIV).

buc Két LAm Sang
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