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TOM TAT

U lympho té bao T dang viém m& dudi da (Subcutaneous panniculitis - like T - cell lymphoma - SPTCL)
la mét u lympho hiém gép véi tén thuwong chi yéu & bé mét da va té chire mé duéi da. SPTCL ¢6 thé xdy ra
& ¢a nguoi Ién va tré nhd, doé tudi trung binh duoc chan doan la 30 tudi, nik nhiéu hon nam. Trong SPTCL,
bénh nhén c6 nhiéu nét tén thuong & mé mé duwéi da va cé thé gay loét bé mét da. Tén thuong nay duoc
biét dén nhw viém mé duéi da. Co ché bénh sinh chua ré rang nhung cé sw tham gia cta yéu té di truyén.
Chén doan SPTCL véan con la thach thire, chi yéu dua vao sinh thiét da véi sw boc 16 cla céc dau &n héa
mé mién dich (HMMD). Piéu tri SPTCL chuwa théng nhét, phu thuéc vao triéu chimg nhung thuong st dung
steroid hodc céc thudc trc ché mién dich (UCMD). Mét s6 bénh nhén véi SPTCL tién trién can diéu tri héa
chét. Vé tién luong, SPTCL thuong tién trién chdm, tuy nhién khodng 20% bénh nhén cé hoi chimg thuc
bao méu (Hemophagocytic lymphohistiocytosis - HLH), nhiing bénh nhén nay kém dap (g véi diéu tri va
cé tién luong xdu hon. Chung téi bao cdo mot bé trai 13 thang tudi vao vién vi sét va nhiéu khéi tén thuong
duéi da. Bénh nhéan duoc chén doan viém mé té bao va diéu tri khang sinh 2 tudn nhung bénh khéng
thuyén gidm. Sau d6, bénh nhan duoc sinh thiét tén thuong duéi da, dua trén két qua nhuém HMMD,
chiing téi két luan phu hop véi SPTCL.

Ter khoa: U lympho tébao T dang viém mé duwdi da, héa mé mién dich, hdi chirng thuc bao mau.

ABSTRACT
SUBCUTANEOUS PANNICULITIS - LIKE T - CELL LYMPHOMA IN A CHILD

Tran Thi Thuy”, Hoang Ngoc Thach’, Pho Hong Diep’,
Nguyen Anh Van', Do Thi Thuy Nga? Nguyen Van Lam?

Subcutaneous panniculitis - like T - cell lymphoma (SPTCL) is a rare type of lymphoma that mainly
affects the skin and subcutaneous fat tissue. SPTCL can occur in both adults and children. The average
age at diagnosis is 30 years old, with more women than men. In SPTCL, the patient has multiple nodules in
the fat layer under the skin, and these can cause swelling. This is known as panniculitis. The pathogenesis
is unknown, but genetic factors may be involved. Diagnosis of SPTCL is challenging, mainly based
on skin biopsies with staining of immunohistochemical markers. Treatment of SPTCL is inconsistent,
depending on symptoms but usually using steroids or immunosuppressive drugs (ACEls). Some
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patients with advanced SPTCL require chemotherapy. In terms of patients who have hemophagocytic
lymphohistiocytosis (HLH), which is less responsive to treatment and has a worse prognosis. We report
a 13 - month - old boy admitted to the hospital with fever and multiple subcutaneous lesions. The patient
was diagnosed with cellulitis and treated with antibiotics for 2 weeks, but the disease did not improve.
Then, the patient had a skin lesion biopsy. Based on the results of immunohistochemical staining, we

concluded that it was suitable for SPTCL.

Keywords: Subcutaneous panniculitis - like T - cell ymphoma, Immunohistochemical, Hemophagocytic

lymphohistiocytosis.

I. PAT VAN PE

SPTCL 14 mot loai u lympho cua té bao T doc rat
hiém gap, chiém < 1% tbng sb u lympho té bao T
ngoai vi. Ty 1¢ mic & nir nhiéu hon nam, ca tré em va
ngudi 16n déu c6 thé méc, tuy nhién tudi trung binh
khi chan doan 13 30 tudi va c6 khoang 20% bénh nhan
< 20 tudi. Theo phan loai mé bénh hoc (MBH) cua
TCYTTG niam 2016 dinh nghia SPTCL 1a mot khi
u biéu hién thy thé a/p (T - cell rereptor - TCR). Céc
khdi u biéu hién thu thé y/8 duoc xép loai vao nhém u
lympho té bao T /8 nguyén phét tai da (PCGD - TCL)
[1, 2]. M6 hoc ctia SPTCL dugc dac trung bdi sy xam
nhap ctia té bao T 4c tinh da hinh thai vao mé m& dudi
da. Nhuom HMMD, té bao u duong tinh véi CD2,
CD3, CD7, CDS8, beta F1, va cac protein gay doc
duoc hoat hoa (khang thé ndi bao té bao T - TIAI),
Granzyme B (GrB/perforin), am tinh vaoi CD4, CD56
va CD30. Khong c6 méi lién hé nao gitra SPTCL véi
Epstein - Barr virus (EBV) va ARN nhén té bao ma
hoa EBV (EBER - 1) [3, 4]. Do cac dic diém lam sang
trung lap véi viém md dudi da thong thuong va cac

loai u lympho T khéac ¢ da ma viéc chan doan SPTCL
twong d6i kho va can co su két hop gitra cac dic diém
MBH, HMMD va biéu hién 14m sang.

II. BAO CAO CA BENH

Tré nam, 13 thang tudi, vao vién vi sdt kém xudt
hién nhiéu khdi ton thuong phdn mém, bénh dién
bién 1,5 thang trude khi vao vién. Tré 1a con lan 1,
d¢ thuong, du thang, can nang luc sinh 2,8kg, sau dé
khoc ngay, tiém chung day du, chua phat hién bénh
ly gi trudc do.

Dién bién 1am sang

Céch vao vién 1,5 thang tré xuat hién khdi ving
cd va vai trai, khong sung né, khong nong do, khong
sot. Sau 1 thang, tré xudt hién thém khdi ving man
suon, bung dudi rén, ben 2 bén, cb sung né va
nong do tai bé mat da, kém st 38.5 - 39 6 C. Tré
duge chan doan viéem mé té bao, diéu tri khang
sinh 2 tudn, tuy nhién triéu ching khong thuyén

giam, xuat hién thém khoi vung ma.

Hinh 1: Tén thwong viing mit ltuc vao vién (A) va sau khi diéu tri khang sinh 2 tuan (B)
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Hinh 2: Tén thuong viing bung trude (A) va sau (B) diéu tri

Két qua can 1am sang

Xét nghiém mau thay giam 2 dong hong ciu va
bach cau, CRP ting. Ngoai ra LDH ting cao, ting
Triglycerid va Ferritin mau. Cac xét nghi¢m khac

binh thuong (Bang 1)

Bang 1: Xét nghiém can lam sang

Ngay Vao vién

vao vién | 3 ngay
Bach cau (G/L) 4.32 3.02
BCDNTT (%/G/L) 24 (1.04) | 27(0.8)
BC lympho (%/G/L) 66 (2.8) 67 (2)
Tiéu ciu (T/L) 207 264
Hb (g/1) 86 107
MCV (1)) MCHC (g/L) 53/18 62/20
Fe (ng/dl) 2.3
Ferritin (ng/ml) 686
Triglycerid (mmol/I) 3.2
CRP (mg/l) 11.6
LDH (U/1) 2119 1641
CD3,4,8,19,56 Binh thuong
PQR EBV; PCR CMV/ | ; .
mau
Tuay d6 Binh thuong
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Chan doan hinh anh

Si€u am vung cd, bung va ben biu: Day tang am
lan toa to chirc phan mém dudi da nhiéu vi tri (T
chie dudi da ving gay, nén cd trai, thanh bung 2
bén, dng ben 2 bén)

Cit 16p vi tinh 6 bung: Tham nhiém m& thanh
bung trude 2 bén va dng ben biu phai.

Diéu tri va dién bién bénh

Bénh nhan duoc chan doan viém moé té bao -
chua loai trir bénh Iy ac tinh, diéu tri 2 tudn béng
Vancomycin va Meronem. Sau diéu tri bénh nhan
hét sét, giam sung né phin mém, xuét hién thém
cac khoi ving dui trai, cang tay 2 bén voi tinh chat
tuong tu tén thuong ban dau. Bénh nhan duoc tién
hanh sinh thiét khéi vang bung

Két qua giai phau bénh

bai thé: Bénh phém kich thude 1.7 x 1.5 x lcm,
trang dai xen 1an vang mém

Vi thé: Cac manh cit t6 chirc xo m& thay ton
thuong vay quanh céc thuy va cac khong bao ma,
ting sinh nhiéu lympho bao kich thudc nhé dén
trung binh, v6i nhan hinh tron hoac bau duc c6 khia,
chat nhiém sic thd, xen k& nhitng t& bao c6 nhan
khong dién hinh va dai thuc bao. Mot s6 viing chay
mau, thoai hda hoai tir.

Nhuém HMMD té bao u duong tinh manh lan
toa voi LCA (CD45RO0), CD3, CDS, Ki67 khoang
40%, ngoai ra duong tinh rai rac voi CD68, CD56
va CD4. Am tinh v6i CDla, ALK, S100, CD117,
MPO, CD20.
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Két luan chan doan: U lympho té bao T dang
viém m¢ dudi da (Subcutaneous panniculitis - like
T - cell lymphoma - SPTCL)

Sau khi c6 két qua mo6 bénh hoc, bénh nhan dugc
chuyén dén Vién Huyét hoc va truyén méu trung
wong dé tiép tyuc theo ddi va diéu tri.

II1. BAN LUAN

SPTCL 14 mét loai ung thu rat hiém gip va van
dé chan doan van dang 1a mot thach thirc. Trong mot
nghién ctru D. Y. Alsomali va CS da tim dugc 3/15
truong hop bi chin doan nhdm [1]. SPTCL duoc
chan doan két hop tir dic diém 1am sang, chan doan
hinh anh, MBH va HMMD. Bénh nhan thuong cé
nhiéu nét ton thuong dudi da, bé mat da c6 thé sung
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Hinh 5: Té bao u duwong tinh véi CD3 (A) va CDS (B)

né hodc loét. Ngoai ra, bénh nhan c6 biéu hién sot
v6i hoi chimg nhidm trang. Nhitng dic diém nay
twong tu voi viém md dudi da thong thuong. Mot
s6 it bénh nhén c6 ton thuong sau trong 6 bung hoic
phic mac. MBH cho thiy xam nhap nhiéu té bao
lympho T véi nhan khong dién hinh xung quanh
cac khong bao md, ton thuong thuong gisi han
trong thity md va it anh hudng dén cac vach xo. Vé
HMMD tat ca cac truong hop té bao u duong tinh
v6i CD2, CD3, GzB, va TIA - 1, hau hét cac truong
hop duong tinh véi CDS, CDS, va TCR - B va am
tinh voi CDla, EBER, va CD20. Chyp PET/CT
dugc thyc hién & mot so it bénh nhan va phan 16n
cho thiy ton thuong duéi da co tin hiéu bit thuong
[5, 6]. Khoang 20% bénh nhan SPTCL c6 biéu hién
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HLH, té bao mién dich tdn cong cac té bao khac
trong co thé gy hau qua lach to kém giam s lugng
té bao mau [1, 2, 5].

Ca bénh cua chiing t6i vao vién vi st va xudt
hién nhiéu khéi ton thuong dudi da tai nhidu vi tri.
Bé mat da trén ton thuong c6 sung né, nong do. Xét
nghiém mau cho thy giam 2 dong hong cau va bach
cau (gia tri tuyét doi cia BCDNTT khi vao vién 1a
1.08G/L va sau 3 ngay vao vién l1a 0.8 G/L). Sinh
thiét ton thuong tai thanh bung cho thay xdm nhap
nhiéu té bao lympho khong dién hinh véi nhan co
kich thude nho dén trung binh, nhan hinh tron hodc
bau duc, ¢6 khia, mang nhan khong déu, chit nhiém
sac tho. Nhitng té bao nay vay quanh cac khong bao
m&. Két qua nhuém HMMD cho thiy nhiing té bao
nay duong tinh manh véi LCA, CD3 va CD8. Ty I¢
Ki67 khoang 40%. Ngoai ra, c6 duong tinh rai rac
véi CD68, CD56 va CD4, céc dau an con lai Am
tinh: CD1a, ALK, S100, CD117, MPO, CD20. Két
hop dic diém 1am sang, MBH va HMMD chiing toi
dua ra chan doan phui hop véi SPTCL.

SPTCL can duoc chan doan phéan biét voi cac
bénh ly sau:

U lympho té bao T y/5 nguyén phat tai da (PCGD
- TCL): Pay la bénh 1y thuong lién quan dén 16p
thuong bi va trung bi din dén ton thuong loét bé
mit biéu md, boc 10 HMMD cua PCGD - TCL
gidng véi SPTCL, tuy nhién PCGD - TCL duong
tinh véi CD56 va TCR - y. Khac véi SPTCL, PCGD
- TCL 1a mot bénh 1y c6 tién luong xau.

U lympho té bao T/NK ngoai hach: Pay 1a u
lympho té bao T ngoai vi ciia dong té bao T/NK co
thé gy ton thuong & da, nhung khong bao gid chi
giéi han 6 mo dudi da. Boe 106 HMMD tuong tu nhu
SPTCL, nhung am tinh voi CDS8, duong tinh véi
CD56 va thuong lién quan dén EBV, va thuong 4m
tinh voi sap xép lai gen TCR.

Viém da lupus: Pay la nhom bénh dac trung baoi
tinh trang viém lién quan dén 16p m& dudi da. Céac
biéu hién 1am sang twong ty nhu SPTCL, nhung
xét nghiém mo bénh hoc cho the”iy hon hop té bao
T, té bao B va tuong bao (sé lugng nhiéu) v4i bién
d6i to huyét quanh mach méu va khong co té bao
khong dién hinh. Ca té bao T CD4 + va CDS8 +
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hién dién cung mot s6 lugng 16n té bao vong dang
twong bao (CD123 +). Ngoai ra, khong c6 su sip
xép lai gen TCR.

Yéu t6 di truyén ciia SPTCL chua rd rang. Céc
nghién ctru gan day da xac dinh duoc gen dot bién
HAVCR?2 trong 60% SPTCL thay thé biéu hién
mang té bao TIM - 3 (viing globulin mién dich té
bao T va ving mucin 3) dan dén kich hoat mién dich
dai dang va san xuét cytokine. Pay 1a 1 di truyén
gen lan trén nhiém sic thé thuong. Dot bién nay
dugc bao cao 1a phd bién hon ¢ bénh nhin chau
A va phuong Dong so véi bénh nhan Chau Au, va
no6 co lién quan dén hoi chimg thyc bao mau dan
dén dién bién bénh ning va dai dang. Tuy nhién,
d6t bién TIM - 3 ¢6 thé duogc diu chinh bang thude
UCMD [7, 8].

Hién nay chua c6 huéng dan cu thé vé chan doan
cling nhu diéu tri va quan 1y bénh nhan SPTCL. Céc
bénh nhan duoc tiép can huong diéu tri khac nhau,
tlr diéu tri tai chd dén thuéc UCMD va céc téc nhan
giy doc té bao don 1¢ hodc phdi hop, gibng nhu cac
u lympho té bao T khac tai da. Lya chon diéu tri ban
dau cho bénh nhan SPTCL van la corticosteroid don
tri liéu. Go va Wester [9] da bdo cao 20 trudong hop
SPTCL duoc diéu tri ban dau bang steroid két qua
thuyén giam hoan toan va mot phan lan luot 1a 30%
va 20%. Tuy nhién, sau khi giam dan liéu steroid
bénh nhan tai phat sau 6 thang. Nhitng bénh nhan
d6 can duoc hoa tri liéu hodc c6 thé tir vong vi bién
chung cua bénh. Ngoai steroid don tri li¢u, nhiéu
nghién ctru cac liéu trinh két hop giira steroid va
thuéc UCMD ciing dugc thyc hién. Cyclosporine
1a mot thude e ché mién dich c¢6 co ché e ché
calcineurin din dén giam hinh thanh interleukin -
2 va cac cytokine khac dugc biéu hién trong cac u
lympho té bao T, gdy ra su giam dang ké su phat
trién cta té bao T. Shani - Adir va CS lan dau tién
str dung cyclosporine ¢ 2 tré nhé mac SPTCL nhu
1 liéu phap bd trg [10]. Ca 2 bénh nhan dap tng
t6t voi diéu tri va két qua bénh thuyén giam. Sau
d6, mot bénh nhan tai phat va dugc diéu tri hoa
chat. Cyclosporine duoc sir dung dé diéu tri SPTCL
cho nguoi 16n lan dau tién boi Rojnuckarin va CS
[11]. Nghién ctru ctia hg c¢6 4 bénh nhan SPTCL dai
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dang v6i tién st that bai voi it nhéat 1 phuong phap
diéu tri va phac d6 CHOP. Ca 4 bénh nhan déu cho
thay cai thién rd rét trong vai tudn ké tir khi dung
cyclosporin 4mg/kg/ngay va 3 bénh nhan thuyén
giam hoan toan. Tc d tién trién cua bénh rat quan
trong dé dinh huéng cac quyét dinh diéu tri. D6i véi
nhirng truong hop bénh cé tién trién cham voi biéu
hién 1am sang nhe, phuong phap diéu tri du tién
duoc dé xuét 1a cac thubc UCMD nhu prednisone,
cyclophosphamide hoac methotrexate. Tinh trang
ning voi té bao lympho xdm nhép rong co thé can
hoa tri liéu két hop. Véi nhitng bénh nhan khong
dap g vé6i hoa chit, cyclosporine A don 1¢ hoic
két hop vai steroid cho két qua tot & ca bénh nhan
¢6 hoi chung thuc bao mau [11, 12].

Hau hét bénh nhian SPTCL déu co tién luong
tdt. Khoang 80% bénh nhan sdng sau 5 nam ké tir
lan dau tién dugc chan doan. Mot s truong hop
SPTCL tu thoai trién. Hoi ching thyc bao mau
(HLH) di kém SPTCL la biéu hién cia ung thu

tién trién v6i tién luong x4u hon va c6 anh hudng
dén két qua lau dai [1, 3, 4].

IV. KET LUAN

U lympho té bao T dang viém m& dudi da la
mot u lympho hiém gip c6 ngudn gbe tir t& bao T
gy doc v6i biéu hién thu thé a/p (T - cell rereptor -
TCR). Van d& chan doan van con la thach thirc, két
hop biéu hién 1am sang vai cac nét ton thuong trén
da, va phu thuc chu yéu vao sinh thiét. MBH cho
thdy ting sinh cac t& bao lympho khéng dién hinh
xa4m nhap vao md md, cac té bao nay boc 16 HMMD
v6i céc dau an CD2, CD3, CD7, CDS, TIA - 1 va
TCRB. Phuong phap diéu tri con chua théng nhét,
bao gém steroid, thudc trc ché mién dich va hoa chat
don 1¢ hogc phdi hop nhur u lympho T ngoai vi khac.
Hau hét bénh nhén c6 tién lwong tdt, tién trién cham
v6i ty 1¢ séng thém 5 nam trén 80%. Khoang 20%
bénh nhan c6 biéu hién HLH thuong c6 dién bién
nhanh va tién luong xau hon.
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