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TOM TAT

U mach-co-mé& & thén ia loai u nghich tao lanh tinh thudng gép & thén. La loai u trung mo hén hop bao
gém ba thanh phan nhu tén goila ma, co tron va mach méu. Phan I6n bénh nhén khong c6 biéu hién lam sang
va thuong phat hién tinh co, U chil bidu hién triéu ching khi c6 cac bién chiing: d&i méu do xuét huyét, dau bung
cdp hodic s¢ thdy khéi & man sudn, Ching t6i bao cdo mét triong hop bénh nhan nix 16 tudi vao vién véi trigu
chitng dau & man suon phai. Tidn s, bénh nhan phét trién thé chét binh thuong, mét phai khong nhin thay tr
hai ndm trute. Bénh nhan duoc 1am siéu 8m va chyp CLVT bung, két qud cho thdy c6 khéi u mach-co-md & thén
phai xuét huyét. Bénh nhan duoc tién hanh phiu thust cdt bé thén phai. Két qua gidi phdu bénh cling khdng dinh
u mach-co-md. Siéu &m va CLVT Ia hai phuong tién hinh dnh khong chl dé chén doén u mach co md vé ma con
dé theo d&i, dac bist v&i nhiing truong hop u khdng c6 triéu ching va khdng ¢é bién chitng.

T khéa: U mach co m&, chay mau, v& than. '

RESUME
CAS CLINIQUE: LA RUPTURE D’ANGIOMYOLIPOME

Nguyen Thi Thanh Viet', Ho Nguyen Phuong Anh’, Nguyen Phuoc Bao Quan’

L'angiomyolipome rénal (AMLR) est une harmatome tumeur bénigne la plus fréquente du rein. C'est une
mésenchymome mixte qui est composée de trois éléments/parties: graisseux, fibres musculaires lisses
et vasculaires. La plupart des patients atteintes d'une AMLR qui ne présentent aucun signe clinique. sont
découverts par hasard. Les symptémes apparus/Les présents symtémes évoquent de telles complications:
hématurie provoquée par I'hémorragie, douleur abdominale aigtie ou masse paipable dans le flanc. Nous
rapportons le cas d'une fille de 16 ans/ En vois le cas d'une fille de 16 ans: Elle a été hospitalisée pour
une douleur au flanc droite de I'abdomen. Son développement physique est normal. Son oeil droit ne s'est
pas vu depuis 2 ans. Sur le bilan biologique, elle présentait une anémie et sa fonction rénale était normale.
Le bilan radiologique, comportant une échographie et une tomodensitométrie abdominale, a montré une
angiomyolipome rénale droite hémorragique. Le patient a été traité par néphrectomie droite. Le résultal
anatomopathogique a confirmé aussi une angiomyolipome. L'échographie et la tomodensimétrie sont les
deux outils d'imagerie utiles non seulement pour le diagnostic de la rupture d’AMLR, mais aussi pour le
suivi, notamment pour les cas asymptomatiques ef sans complications.

Mots clés: Angiomyolipome, hémorragie, néphrectomie.
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I. DAT VAN BE

U mach co md (Angiomyolipoma-AML) 1a loai
u mo thira (harmatome) lanh tinh thudng gip ¢ thén,
la logi u trung md hén hgp gdm céc thanh phan nhu
tén goi clia u gbm md, co' va mach mau [6).

Bénh nhédn thuéng khong cé triéu chimg lam
sang nén thudng duge phat hién tinh co, u chi thé
hién triéu ching khi co bién ching xudt huyét giy
dai mau, dau tirc viing hong hoiic s& thiy mot khdi
& vang hong [7], [10].

Siéu 4m va chup cét 16p vi tinh (CLVT) 13 hai
phuong tién cho phép chan doan AML ma khéng
cdn phai sinh thiét trong da sé trudng hop, do hinh
anh dac trung cia cac mé ma [6].

II. HO SO BENH AN
Ho va tén: Dau Thi Th... 16 tudi, ma hd so: 1520239
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Ly do di kham: dau hong phai

Bénh si: Bénh nhin khdi phéat cach ngay
nhap vién khoang 1 thang véi dau thc ving
hong phai va HSP, dau lam rdm c6 Iic ¢é con
trdi 1én, khéng kém sét, khong tidu budt, khéong
tiéu rat. 10 ngay nay dau ting [én kém bung to
hon nén di kham.

Tién sir: Ban than: Bénh nhan dugc sinh thudng,
qué trinh phat trién binh thudng, nam 14 tudi mit
phai BN khéng nhin thiy, di kham duogc chén doan
14 bi bénh Iy gidc mac. Gia dinh: khong ¢6 ai méc
bénh ly gi dic biét.

Xét nghiém can lam sang: Coéng thitc mau: Cé
biéu hién thiéu mau v&i hdng cau giam (2,7 M/pL),
hemogolobin giam (7,2 g/dL), hematocrit giam
(23,8%), bach cdu tang chi yéu la da nhén trung
tinh (18,3 K/ ul,, Neut 18,1%).
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Hinh 1: Théim khdm todn thén: Mt phai bénh nhdn bi duc thuy tinh thé (B). Trén mdt bénh nhdn coé vai
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Hinh 2: Siéu dm mdt thdy mdt phai thé thiy tinh véi hda, phdt hién cd khéi dic giam ém khong déng nhal
0 trong dich kinh xudt phdt tirvéng mac, khdi ¢6 ting tudi mdu trén siéu dm Doppler.
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Hinh 3: Siéu ém thdy thin hai bén cé nhiéu ndt va khéi tang dm gici han vé, trong d6 & cuc dudi thén
phdi ¢6 khéi tang dm khong dong nhdt kich thude lon (>10cm), bén trong khdi ¢ phan trong dm, trong
phdn tréng dm nay cé hinh anh déng chay xody cugn véi phd mau xanh do giong biéu teong dm-duong

frén hinh Doppler mau, trén Doppler xung thé hi¢n dong chay t6i-tui.
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Hinh 4: CLVT: thay chiém gan hét 6 bung khoi (v trong hon hop canh thdn phai, quan sat bén trong
khéi cé cde 6 ¢o ty trong mé kem theo co nhitng vimg (dng (v trong tu nhién biéu hién cho tinh trang xuat
huyét ndm, ngodi ra rar raz 0 had tidgn con co mliiéu ndt cd 1y trong mo' (—~w)
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Hinh 6: Hinh anh dai thé va vi thé.

III. BAN LUAN

U mach-co-ma 1a loai u lanh tinhk thudng gip &
than, 1a logi u trung mé hdn hop gdm cac thanh phan
nhu tén goi 1a md, co tron va mach mau vai ti 18
méc khoang 0,3 - 3% dan s6 [4], [7]. U tdn tai dudi
hai dang: Khéi don ddc chiém 80% chu yéu & niy
(nit/nam=8/1) & do tudi 40 — 60 tudi. 20% con lai
lién quan dén nhom bénh Iy u — thin kinh da ngoai
bi (phakamatoses), phan 16n gip trén bénh nhan
xo hoa cu (Tubcrous Sclerosis — TS). Ngoai ra con
gdp & hoi ching Hippel Lindau syndrome (vI.H)
va Neurofibromatosis (NF1). Loai nay thudng co
nhiéu u va ¢ o hai bén thin [4], [6].
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Xo clng i 12 bénh di truyén gen trdi ndm trén
nhiém sfc thé thuong, hai gen gay bénh 1A TSC1 va
TSC2 ndm & nhiém séc thé 9q34 va 16p13. Bénh
X0 cimg ¢t cling duge biét 13 bénh Bourneville, tén
mdt bac st ngudi Phap, dugc mo ta bénh vao nam
1880 [8]. Bénh biéu hién da dang & nhiéu co quan
khac nhau (ndo, phdi, gan, than, da, véng mac....).
Tam chimg lam sang ¢ dién cua bénh xo ciing cu
bao gdbm: ddng kinh, u sgi mach & mit va cham phat
trién trf tué [6]. Chan doan bénh 1y xo cirng cit dua
vio lam sang két hop vdi cde tiéu chudn chinh va
phu. Gomez phén loai cAc tiéu chudn chin doan TS
nhu sau [8]:

95



Nhdn mot truong hop u mach-co-mé o than vo

Bang 1. Phén loai cac tiéu chuin chan doan bénh ly xo ciing cu

A . ’
Dau hi¢u chinh

Déu hidu phy

. - - < A - -
U soi mach (= 3} holic mang séc to viing mét

Nhiéu vét 1dm trong men ring (> 3)

U sgi & mong hoge quanh méng (=3)

U xo lgi rang

Nhirng vét giam sic td (> 3)

POom & véng mac

Mang Shagreen

Hamartome ngoai than (phdi, tiéu hda)

Nhiéu not & vong mac

Tén thuong da “hoa gidy”

Loan san chét tring

Da nang thin

N6t du6i mang nio thét

Nang xuong

U té bao hinh sao khdng 18 dudi mang ndo thét

U co van tim

U co tron bach mach

U mach co m& & than (= 3)

Trong d6 dé chén doan xéac dinh TS can hai tiéu
chuén chinh hodc ¢6 mét tidu chudn chinh va c6 tir
hai tiéu chun phu. Chan doan ¢6 thé gdm mét tiéu
chudn chinh va mdt tiéu chudn phy. Chén doan nghi
ngd khi chi ¢é mot tiéu chuén chinh hodc ¢4 tir hai
tiéu chuin phu. Bénh ciia chiing t6i ¢ biéu hién u
s¢i mach cling nhw cac vét giam sictd o ving mach
va ¢6 nhidu u mach-co-m& & than hai bén, nhw viy
theo Gomez ddy la hai ddu hiéu trong nhém tiéu
chuén chinh nén chin doan xac dinh TS.

Da s6 AML khong c6 trigu chimmg lam sang nén
thuong duge phét hién tinh cd, trong mt ) frudng
hop ¢6 biéu hién dau tic viing hong, dai mau, s&
thiy khdi & ving héng. Mot vai trudng hgp khac
bénh nhan ¢é AML con cé biéu hidu tang huyét ap
va sbt [10]. Khi céc khdi u 16n din c6 thé ¢d bién
chitng xudt huyét trong u hodc u v gy xudt huyét
(nhit [3 phy niy trong thoi ky mang thai) gdy nén tinh
trang sc giam thé tich [5]. Nam 1986, Oestering
hdi ciru 602 ca AML trong y vin va 13 ca tir nghién
ctlru cia dng, éng nhan thdy 90% AML gy ra nhimg
triéu chirng nghiém trong ¢6 kich thude 1on hon
4em, trong khi dé nhimg u ¢6 kich thude nhd hon
4cm chi co 23% gay ra tri¢u chitng [6]. Bénh nhén
cta chiing tdi vao vién vai tinh trang dau viing hong
phai nhidu, di tidu binh thuong, lc vao vién bénh
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nhén c¢6 st cao, xét nghiém mau cho théy tinh trang
thiéu mau cép.

Chin doén hinh anh cé vai trd quan trong phat
hién ciing nhu chin doan AML

- Hinh anh hoc siéu 4m cia AML tuy thude vao
ti 18 thanh phin v, dién hinh thuong thiy khdi mo
dic hinh tron nim trong ving vo thén, ranh gidi
r3. Khdi ting 4&m manh va déng nhit, khi c6 bién
chirng chay mau trong u thi trung tdm cb vilhg
giam am. C6 khoang 8% AML ¢6 tinh chit 4m hén
hop (U > 4em) b thé cé giam am do cé qué it m&
hodc do xudt huyét cii. Siéu am Doppler gilp phat
hién phinh mach bén trong u hodc gia phinh mach
khi u da vo [2], [7].

- Teén CTVT kich thide khdi u thay ddi tir vai mm
nhung c6 khi rdt 16n ¢6 thé [én téi 20 em: Thi tewde
tiém thude can quang: Phat hién thanh phin ma chira
trong u véi ty trong <-20HU. Thi sau tiém thude can
quang: Khdi u ngm thudc da dang tiy thuge vao
thanh phﬁn mach cta u. Cé thé thanh dam, thanh
vét hay ngo?m ngoeéo [1], [2]. Déu hiéu dé phat hién
AML v trén CLVT chinh 14 xuit huyét, trong dé
xuat huyét chi gidi han & khoang quanh than, nhing
trong mét vai trudng hop c6 thé lan ra ngoai khoang
canh than trirde va sau than, lan xuéng co thit lung
chiu, dudi co hodnh, v& vao khoang phiic mac [3].
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- Cong hudng tir ¢é uu thé trong viée phat hign
cdc nhiing lugng nhd mé md trong u ma trén CLVT
khéng thiy duge. Trén MRI, ddu hidu dic trung cua
AML la tin hiéu m& bén trong khéi u - tang tin hiéu
trén ¢ TIW va T2W tuong ty m& & quanh thén,
giam tin hiéu trén cac chudi xung x6a ma [2].

- Chyp mach: Trude khi ¢é siéu 4m, CLVT,
MRI, chup mach duoc hra chon dé xac dinh cac
dic diém cia AML giGp phan biét v&i ung thu
biéu md ¢ bao than. AML & than trén chup mach
bidu hién: Tang sinh mach mau nhiédu (95%), voi
cdc nhanh dong mach gian thiy va gian tiéu
thuy md rong. Mach méau bén trong khéi u quanh
co, khéng déu, c¢6 phinh mach. Tinh mach bén
trong u Xuit hién hinh anh “tia mit tron”, xoén, “yo-
hanh”. Thuong khdng cd shunt ddng — tinh mach
bén trong u [2], [7].

Nguy co u mach-co-m& & thin v& gia tang theo
kich thude cha khéi u, khéi u v gdy xuat huyét c6
ti 1¢ thap khi kich thude < 4em, va nguy co u v
tang 1én khi u ¢6 kich thude, tuy nhién nhitng AML
nho ciing ¢6 thé ¢b nguy co gy xudt huyét, trong
7 truong hop clia Chun-ya Lu et al (2012) ¢c6 AML
& than v& duge chup CLVT thiy ¢ 2 trudng hop
ton thuong c6 kich thude < 4em [3]. Bén canh viée
do kich thude khdi u, thi viée phat hién hinh anh
phinh mach trong u trong lic chup mach cling quan
trong dé danh gid nguy co khdi u v&, theo nghién
ctru Yamakado et al (2002) nhén théy phinh mach
bén trong u cé kich thudce > Smm thi kha ndng u v&
kha cao [5].

Nhu vay, viée xac dinh kich thude khdi u giup
cho vige didu trj dir phong ciing nhu theo dai: Péi
v&i nhitng khéi u ¢ tridu chimg 1am sang ¢d kich
thude bt ky nén duge dibu trj. DSi véi nhing khéi
u > dem khong 6 triéu chig thi van con 1a vén dé
gdy tranh cfii, mot s6 tic gia nén duge didu trf du

phong, mot sb tac gia khée lai goi y khong can diéu
tri ma chi theo dai va kiém tra 6 thang mét 1an bang
siéu 4m hodic CLVT. D4i v6i nhiing u < 4em’khong
¢6 trigu chiing phai duge theo ddi hang nam véi siéu
am hodc CLVT [4], [6], [10]. Viéc diéu tri AML &
than c6 hai lya chon: Trudce diy chi dinh ph?m thudt
cit bo u bao ton than dbi vai u nho hodc cit bo
than néu u than co kich thude 16n hodic u thin ¢
bién chiing [10]. Ngiy nay cing nhitng tién bo
trong thiét bj va dung cu trong X quang can thiép
ciing nhu k¥ thuat théng mach siéu chon lgc, tic
mach & phwong phép ngay cang dugc lya chon dé
diu tri tén thuong nay véi vu diém ndi bat 1a it
xdm nhjp va dat duge muc dich bao tdn than, chit '
lidu gy tic mach thudng duge khuyén cdo diing
la cde vat lidu the vinh vién nhu vong xodn kim
loai. Trong mét sb bdo cdo cae loai hat {particles),
béng tha roi va cac loai keo sinh hoe ciing duge sir
dung nham mue dich thuyén the [1], [4]. Bénh nhan
clia ching t3i do khdi u mach-co-m& & than rét lon
v& gdy xudt huvét nén duoge chi dinh md cit thin
phai cim méu.

IV. KET LUAN

U mach-co-m& 12 khdi v Ianh tinh & than ¢é nguy
co xudt huyét co thé din dén tinh trang sbc do mét
mau de doa tinh mang cia ngudi bénh, Siéu dm va
chyp CLVT la hai phuong tién chén dodn hinh anh
hifu ich trong viée chin doan va phét hién nhiing
truong hop AML v ciing nhu theo dai cac trudng
hop khdi u chua c6 tridu chimg va bién ching, Vige
diéu trj u mach-co-m& phai duge tién hanh cang som
cang tdt, thuyén tic mach mau chon loc la phuong
phép diu trj tét cho tdn thuong nay, tuy nhién trong
mét vai truong hop phiu thudt cit b thin hoie cit
khéi u la cén thiét déi voi nhitng khéi u khong thé
can thiép hodc can thiép thét bai.
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