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I. DAT VAN PE

TOM TAT

U dé&c gid nha 1a mét bénh Iy hiém gép & tuy, co ty Ié khodng 1 - 3% trong téng sé
céc khéi u tuy ngoai tiét. Hau hét bénh nhén cé triéu chimng Idm sang véi dau bung,
thuong xay ra dbi véi bénh nhan niv chau A tré tudi tir 20 - 40 tubi, véi ty 1é niv: nam
14 10 : 1. Biéu tri phdu thuét cat bé khéi u la phuong phép duoc lwa chon vi nguy co
&c tinh ctia bénh ly nay. Bénh nhan UPGN c6 tién lwong tét véi ty 1é diéu tri khdi bénh
hon 90% khi co thé cét bé hoan toan khéi u. Trong bai viét nay, ching tdi xin giéi thiéu
trirong hop ctia mot bé gai 14 tudi bj UDGN cua tuyén tuy, va téng quan tai liéu néu
bat cac déc diém lam sang, chan doén, thai dé xdv tri déi véi bénh Iy nay.

Twrkhéa: U déc gia nhu, tuy, nang gia tuy, trirong hop lam sang.

ABSTRACT
SOLID PSEUDOPAPILLARY NEOPLASMS: A CASE REPORT

Pham Minh Duc?, Nguyen Minh Thao?3%

Solid Pseudopapillary Neoplasms (SPNs) are rare cystic tumors of the pancreas. This
disease accounts for approximately 1 - 3% of all exocrine pancreatic tumors. Most patients
have nonspecific symptoms, including abdominal pain and discomfort, and usually occur
in young Asianwomen, with a female:male ratio of 10 : 1. Complete tumor resection is
the standard treatment even if the presenceof local invasionor metastasis. Patients with
SPNs have a favorable prognosis with satisfactory results exceeding 90% when complete
resection is possible. This article reports a case of SPNs in a 14 - year - old girl and reviews
the literature on clinical features, diagnosis, and management of this disease.

Keywords: Solid pseudopapillary neoplasms, pancrea, pseudocyst, case report.

thuong xay ra doi voi bénh nhan nir chau A tré tuoi

U dic gia nha (UDGN) 1a mét bénh 1y hiém gip
O tuy, vai ty 1€ khoang 1 - 2% cac truong hop u
tuy tai My [1]. Virginia Frantz da mo ta truong hop
dau tién nhu mot u tuy nang nhd (papillary cystic
tumour) vao nam 1959 [2]. Pay la mot bénh ly u tuy
ngoai tiét hiém gap, thudng c6 triu ching 1am sang
v6i dau bung. Cac khéi u thuong co vo nang khong
hoan chinh va m¢ rong vao chu mé tuy [3]. Bénh
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tir 20 - 40 tudi, v6i ty 18 nit : nam 1a 10 : 1 [3]. V&
mé bénh hoc, hau hét UDGN duoc cu tao bdi cac
thanh phan cau trac dic va ciu tric dang gia nhua
sdp xép quanh cac ving xuét huyét va hoai tir [4].
Nhirng hiéu biét hién nay vé sinh hoc phan tir cia
UBDGN con han ché. Cac nghién ctru cho thiy dot
bién gene CTNNB1, mdt gene ma héa b - catenin
nam trén nhidém sic thé 3 p, chiém dén 90% cac
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truong hop UDGN va déu thudc loai dot bién diém
[1]. Dot bién cac gene KRAS, P53, P16 va DPC4
khong dugc ghi nhan trong bénh ly nay.

Diéu tri phiu thuat cit bo khdi u 1a phuong phép
duoc Iya chon Vi nguy co &c tinh ctia bénh [1]. Bénh
nhan UDPGN c6 tién lugng tot voi ty 1& diéu tri khoi
bénh hon 90% khi ¢ thé cit bo hoan toan khdi u.
Tuy nhién, hién chua c6 cac huéng dan diéu tri doi
v6i cac bénh nhan tién trién cuc bd hodc di cin xa
[1]. Bénh nhan sau phau thuat thuong c6 kha ning
song thém rat tot néu dat ria cit bo ton thuong am
tinh té bao u trong phiu thuat [3]. Mic du vdy, hién
nay van rat kho khin trong danh gia cac yéu to tién
luong sau khi cit bo khéi u. Cac nghién ciru trong
tuong lai vé vai trd cua danh gia bénh hoc 1am sang
vé yéu t6 tién luong sau cit bo UPGN [5].

Trong bai viét nay, chling tdi xin gidi thiéu
truong hop ciia mot bé gai 14 tudi bi UDGN cua
tuyén tuy, va tong quan tai liéu ddi voi bénh ly nay.
I1. BAO CAO TRUONG HQP

Bénh nhan nit 14 tudi, vao vién vi ly do dau
bung dot ngdt dir ddi vung ha suon phai va thugng
vi cach ngay nhdp vién 3 ngay. Bénh nhan c6 biéu
hién dau bung kém nén mira, bung chudng vira, dai
tién binh thuong. Kham thuc thé chi ghi nhéan an
dau tirc thuong vi va ving dau tuy, khong c6 phan
{rmg thanh bung. Siéu dm bung phét hién 6 ciu tric
giam am ving dau va than tuy, theo ddi u tuy. Xét
nghiém amylase mau tang (217 U/L) va lipase mau
tang (378,2 U/L). Cac xét nghiém cdng thirc mau va

sinh hoa khac khong c6 biéu hién bat thuong. Cac
chat chi diém ung thu CEA, CA 19 - 9 va AFP trong
giéi han binh thuong. Tién sir bénh nhan khong ghi
nhan co biéu hién viém tuy hodc chan thuong bung
trudc day. Tién st gia dinh khong c6 bénh 1y lién
quan vé tuy.

Chup cit 16p vi tinh (CLVT) 6 bung c6 thude ghi
nhén thuong ton voi dam d6 hdn hop gitra phﬁn dac
va dich, bo rd, kich thudc 41 x 40mm & ving dau va
th&n tuy (Hinh 2B). Chuyp céng hudng tir (CHT) mat
tuy cho thdy thuong ton nay c6 kich thudc 42 x 42
X 43mm ting tin hiéu & chudi xung T1. Chudi xung
T2 cho thay tin hiéu ting ¢ ciu tric dich nang va
giam tin hiéu ¢ ton thuong dang dac (Hinh 1). Hinh
anh trén CLVT va CHT d&u két luan thuong t6n nay
pht hop véi chan doan UPGN ¢ tuy. Bénh nhin
duoc chi dinh siéu am noi soi (SANS) dudng tiéu
hoa trén, ghi nhan ¢ viing dau tuy ¢ ciu tric u dang
nang hdn hop véi to chirc dic, kich thude 4 x 4cm.
Chung t6i da thyc hién sinh thiét bang kim nho 2
lan qua SANS. Két qua nhudém phién dd té bao theo
Papanicolaou phti hop véi nang nhay tuy lanh tinh
(Hinh 4). Nhuom Hematoxylin va Eosin (H&E) c6
hinh anh t6 chtrc hoai tir va biéu mé té bao tuyén
ché nhdy, hinh théi lanh tinh (Hinh 3). Bénh nhan
duoc diéu tri ndi khoa véi thube octreotide trong
thoi gian 2 tuan. Sau do, triéu chuing dau cua bénh
nhan thuy@n giam dan, bung mém va khdng con tinh
trang non, budn non. Xét nghiém amylase va lipase
mau vé gan gia tri binh thuong.

Hinh 1. A. hinh anh chudi xung T1W cho thay hinh dnh giam tin higu ¢ viing dau tuy.
Kich thudc 42 x 42 x 43mm. B. Hinh anh chudi xung T1W c6 tiém déi quang tir cho thiy céu triic
ngam thudc vién ciia v6 bao va tin hi¢u hdn hop & trong vo bao nay. C. Hinh danh T2W x6a m& cho thay
tang tin hi¢u o cAu trac dich va giam tin hiéu & tén thuong dang dic.
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Hinh 2. A. CT scan bung c6 thudc véi hinh anh céu triic c6 vo day, xung quanh c6 chii mé tuy,
bén trong co ty trong tuong tmg ty trong dich. Kich thudc 41 x 40mm. B. CT scan bung c¢6 thudc thi
tinh mach cira sau 6 thang thay ciu triic dang nang kich thude 11,7 x 11,7 x 13,4mm.

A X : 8 .

Hinh 3. Hinh anh nhuém HE cho thiy chu yéu 1a t6 chirc hoai tir, kém chay méu, va cac té bao biéu mo
dang ché tiét co kich thude déu, nhan nho déu min.

Hinh 4. Hinh anh nhudém Papanicolaou cho thiy phién d6 nén hong cau, ¢ cAc té bao véi bao tuong ché tiét,
nhan tron nho déu. Khong thiy té bao 4c tinh trén tiéu ban.
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Véi cac dac diém 1am sang, hinh anh hoc va két
qua giai phdu bénh ching t6i chan doan UDGN
lanh tinh & tuy. Vi chan doén trén, chung t6i ciing
can nhic chi dinh phiu thuét do c¢6 nguy co chuyén
thanh ac tinh theo thoi gian cua bénh 1y nay. Tuy
nhién, phiu thuét cat khoi ta tuy 1a mot phiu thuat
16n va c6 cac yéu td nguy co ¢ bénh nhan tré tudi.
Sy can nhic giita loi ich va nguy co cta phiu thuat
hay tiép tuc theo di trén bénh nhin nay dit ra van
dé thao luan ddi véi cac bac si lam sang. Ngoai ra,
viéc khao sat dot bién ctia 4503 gene bang k¥ thuat
giai trinh tu thé hé ké tiép (NGS) ciing duogc thuc
hién. Khong cé dot bién gene nao dugc ghi nhan.
Bénh nhan duoc chi dinh tiép tuc theo ddi, chwa
can thiép gi.

Tai kham sau 6 thang, bénh nhan giam han céc
triéu chimg dau bung va ndn mira. An udng va chirc
ning dai tién 6n dinh, thinh thoang c6 timg con
dau bung am i trong thoi gian ngan. Kham thuc thé
ghi nhan bung mém, khong c6 diém dau. Cac xét
nghiém cén lam sang véi Amylase mau (61U/L) va
Lipase mau (17,7 U/L) c0 gid tri binh thuong. Chup
CT-Scan bung c6 thudc khong con thiy khéi u 16n
& tuy, thay vao do6 1a hinh anh nang nho ving dau
tuy Kich thude # 11,7 x 11,7 x 13,4mm (Hinh 2.B).
I11. BAN LUAN

UDGN la mot bénh ly hiém gip ¢ tuy, co ty
1& khoang 1 - 3% trong tong s6 cac khdi u tuy
ngoai tiét [6]. Loai u nay thuong gap ¢ phu nir tré
v6i tiém nang 4c tinh thip va tién 1u:0ng tt. Tuy
nhién, mot sé trudng hop phat hién khdi u ¢ giai
doan xam l4n va tién luong x4u. Cac dic diém cua
khdi u nhu kich thudce 16m, tang sinh mach mau va
di can hach bach huyét 1a nhimg yéu t6 nguy co
thuong ton &c tinh [4].

UDGN ¢ tuy thuong khong co triéu chimg lam
sang dic hiéu, phan 16n bénh nhan vao vién vi ly do
dau bung (78%) va s& thay khdi gb & thanh bung
(40,2%) [6, 7]. Khdi u c6 kich thude 16n voi duong
kinh trung binh 8,2cm, bénh nhan s€ cé cac tri€u
chimg do khéi u chén ép dudng tiéu hda gay non va
budn nén, mot sb trudng hop c6 biéu hién ning hon
nhu tic rudt va viém tuy cip [6]. D4u hiéu vang da
tdc mat it gap, chi khoang 3,0%, ngay ca khi khdi u
nam ¢ ving dau tuy [6]. O truong hop nghién ciru
ctia ching t6i, khdi u dugc phat hién nim & ving
dau va than tuy, kich thudc 4,1 x 4,0cm, c6 biéu
hién dau bung, non va khong c6 du hiéu vang da.
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Céac phuong tién chan doan hinh anh déng vai
trd quan trong trong viéc phét hién cac khdi u o tuy.
Hinh anh pho bién ctia UDGN trén CLVT 6 bung la
khdi u kich thudc 16n, ranh gidi 13, c6 ving dang
nang nam ¢ trung tim va ving dic ¢ ngoai vi, ty
trong khong dong nhat do ¢ cac ving xuat huyét
hay hoai tir trong nang. Sau khi tiém thudc can
quang, phan dic ctia khdi u s& ting ngdm thudc nhe
0 thi dong mach [8]. Chup CHT mét tuy ciing dong
vai tro quan trong trong chan doan UDGN, véi cac
ddc diém nhu khéi u 10n, tron, ¢6 bo rd, thanh phan
hdn hop giita t6 chirc dic va nang [8].

Pic diém cuia UDGN bao gdm céc té bao biéu mod
don, lién két kém, tao thanh mot khdi khong dong
nhat gdm ciu triic ran, gia nha va gia nang, thuong
kém theo thoai hoa xuat huyét [4]. Do do, chi dua
vao dic diém hinh théi s& kho phan biét véi cac khdi
u khéc ¢ tuy, nhu: nang gia tuy, u nang nhay, u than
kinh noi tiét, ung thu dang nang tuyén va ung thu
biéu mo tuyén tuy [4]. Ngoai ra, viéc phan biét giira
UDGN c6 nguy co &c tinh hay lanh tinh 1a can thiét.
Theo tiéu chuén ctia WHO 2010 d6i véi UDGN 4c
tinh bao gém su hién dién cua it nhit mot trong s6 cac
tiéu chudn nhu: thAm nhiém mach mau, Xam 14n than
kinh, hoic di can hach bach huyét [5]. Tuy nhién, cac
dac diém hinh anh cua UDGN 4&c tinh con dang tranh
luan. Bén canh do, c4c chat chi diém ung thu nhu CA
19-9, CEA, AFP thuong & trong gidi han binh thuong
& truong hop UDGN, do d6 khdng c6 gia tri dé phan
biét nhém lanh tinh va ac tinh [6].

Vi cac dic diém bénh hoc va tién lugng dic biét
ctia UDGN, viéc chan doan trudc phiu thuét 1a quan
trong. Thuc hién choc hit bang kim nho dudi hudng
din SANS gitp nang cao hiéu qua chan doan trudc
phau thuat [6]. K¥ thuat nay hiéu qua hon chup
CLVT trong viéc phan biét cac khdi u 4c tinh cua
tuy. Mot s6 nghién ctru cho thdy choc hut bang kim
nho c¢6 do chinh xac trong chan doan tir 69 - 75%
va khong c6 cac bién chimg xay ra nhu khoi u lan
téa hay ro tuy [6, 8]. Chan doan mé bénh hoc trude
phau thuat dugc thyc hién khoang 67% cac truong
hop. Trong d6 chan doan qua phiu thuat sinh thiét
mé bung chiém 27% va qua choc hut bang kim nho
dudi huéng dan SANS chiém 40% [5].

Bén canh chin doan mé bénh hoc trude phau
thuat, khao sat dot bién gene ciing dong vai trd quan
trong trong chan doan UPGN va ngay cang dugc
g dung pho bién trén thé gisi [9]. CAc dot bién
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diém & exon 3 ctia gene CTNNB1 duoc ghi nhan
trong hon 90% cac truong hop UDPGN [9].

UDGN ¢ tuy duoc ghi nhén 1a c6 d6 4c tinh thap
va tién luong tot, tuy nhién van c6 nguy co chuyén
thanh ac tinh theo thoi gian. Do do, phuong phap
diéu tri thong thuong dugc céc tac gia lya chon la
phau thuat [1, 5]. Nhin chung, tién lugng tot ddi véi
bénh 1y nay néu phau thuat dat ranh gi¢i am tinh té
bao u vé phuong dién mé bénh hoc. Thoi gian séng
thém toan b sau 5 nam la 98,4%, va co ty 1¢ tai phat
thap (< 5%) [5, 10, 11]. Phuong phap phau thuat tly
thudc vao vi tri cua khéi u. Cac khdi u & than tuy
duoc thuc hién cat than dudi tuy hodc cét tuy trung
tam. Khoi u viung dau tuy thuong dugc chi dinh cit
khéi ta tuy, tuy nhién ciing c6 cac truong hop chi
dinh cit day tuy bao ton ta trang. Mot nghién ciru
cit ngang 16n nhit cia Trung Qudc cho thiy ty 18
bién chimg sau phiu thuat cit tuy 13 46,0%, dbi véi
2251 truong hop u nang tuy [6]. Do do, chi dinh
phau thuat cit tuy can ¢d sy danh gia chit ch& va chi
dinh phu hop.

Trong truong hop lam sang cia chung t6i, bénh
nhan cé biéu hién dau va hinh anh CLVT, ciing nhu
CHT déu hudéng d¢én UPGN cuia tuy. Do d6, chiing
t6i da chi dinh sinh thiét bang kim nho qua SANS
va tim dot bién gene bang xét nghiém giai trinh tu
gene thé hé ké tiép dé chan doan xac dinh UDGN,
va danh gia nguy co ac tinh. Két qua choc hut té
bao cho thay t6 chtrc lanh tinh, tuy nhién chan doan
UDGN chua x4c dinh dwgce. Bén canh do, khdng co
dot bién gene nao dugc ghi nhan. Bénh nhan dugc
diéu tri bao ton va theo ddi. Két qua tai kham sau 6
thang, bénh nhan on dinh vé phuong dién 1am sang.
Vé hinh anh hoc, chup CHT mét tuy cho thay khbi
u tuy giam kich thudc, véi hinh anh nang nho ving
dau va than tuy, kich thudée # 1 x 1 x 1,3cm. Viéc
phan tich va chin doan phan biét voi mot truong
hop u nang gia tuy véi xuat huyét trong nang tao
nén nhiing ton thuong gia dic c6 thé gy nham l1an
trong chan doan phan biét voi UDGN.

IV.KET LUAN

UDGN ctia tuy thudng gip ¢ phu nif tré tudi, co
triéu chimg 1am sang khong dic hiéu. Chin doan
hinh anh c6 vai trd quan trong gitp phat hién khéi
u tuy, xac dinh vi tri, cling nhu dinh hudéng chan
doan UDGN. Sinh thiét bang kim nh¢ qua siéu 4m
ndi soi va xét nghiém giai trinh tu gene thé hé mai
c6 y nghia gitp chin doan phan biét di véi UDGN,
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cling nhu danh gia nguy co ac tinh. Tir d6, c6 thé
dua ra chi dinh diéu tri phu hop.
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