TAP CHi NGHIEN CU’U Y HOC

BENH U XO CUNG O VU:
BAO CAO CA BENH VA HOI CUU Y VAN
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2Trirong Dai hoc Y Ha No6i

U xo cting (DF) la u m6é mém tién trién tai ché nhung khéng di cén, thuong gép & mac treo, thanh bung va chi.
DF & v Ia rét hiém, chi chiém 0,2% céc u ctia vii. Bénh c6 biéu hién rat giéng véi ung thur vi trén Iam sang va chan
doén hinh dnh, déng thoi c6 ti 1é tai phat cao. Ca bénh Ia niv gici, 50 tudi, tu s&r thdy khéi & vi tréi. Siéu am va chup
nhii &nh tuyén vii nghi ngo la ung thuw vi, duoc phén loai BIRADS 5. Sinh thiét truéc phdu thuét 1a u té bao hinh
thoi véi dac diém hién hoa, duwong tinh véi B-Catenin, SMA, Ki67 (1%); &m tinh véi céc déu 4n pan-CK, ER va
p63. Chén doan truéc phau thuat la Desmoid Fibromatosis. Chén doén sau phéu thuét la Desmoid Fibromatosis,
dién phdu thuat con té bao u. Tém lai, DF & vi la mét u trung mé gidp bién ac, hiém gép, hay tai phat, dé nhdm

v6i ung thu trén I4m sang, phai chdn doan dwa vao mé bénh hoc va can duoc phéu thudt mot cach rong rai.

Twr khéa: Desmoid Fibromatosis, ung thw vu, tai phat, B-Catenin.

I. DAT VAN BE

U xo cirng (Desmoid fibromatosis, viét tat
l& DF) la mot khéi u mé mém tién trién tai chd
nhwng khdéng di can xa."? U thwdng gap & mac
treo, thanh bung va cac chi. DF & vu 14 rat hiém
gap, chi chiém 0,2% cac u cla vu.** Chan doan
DF Ia mét thach thire vi khéi u thuwdng co biéu
hién Iam sang va chan doan hinh anh giéng
nhw ung thw vi nén rat dé chan doan nham,
dong thai khéi u cling hay tai phat nén gay kho
khan cho diéu tri.>¢ Trong bai bdo nay, ching
t6i théng bao mot ca bénh DF & va va tién hanh
hdi ctvu y van nham hiéu biét rd hon dac diém
cta khéi u, qua d6 gép phan nang cao hiéu qua
chan doan va diéu tri.

Il. GIOI THIEU CA BENH

Ca bénh chung t6i bao cao la trwdng hop
n gidi, 50 tudi, tw s& thay khéi & vu trai, khong
dau, khéng chay dich nim va. Qua tham kham
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phat hién mét khéi u kich thwéc 2cm, ndm &
vi tri 1/4 dwéi ngoai cta vu tréi, cach num vu
5cm, khdi c6 mat dd chéc, ranh gi6i khong rd,
di déng kém. Bénh nhan dwoc da dwoc siéu
am va chup nhi anh tuyén vu hai bén, ca hai
phwong phap nay déu chung mét nhan dinh
khéi u cé kha nang cao la mét u 4c tinh va duwoc
phan loai la BIRADS 5 (Hinh 1).

Bénh nhan da dwoc sinh thiét khdi u dwédi
hwéng dan siéu am dé chan doan mé bénh
hoc. Trén vi thé cho thay hinh &nh tang sinh cac
té bao hinh thoi v&i nhan twong déi déu, chat
nhiém sac min, rat hiém thay nhan chia, cac té
bao u sép xép tao thanh b, dai dan xen nhau
va xen 1an moét sb 6ng tuyén vu lanh. Ngoai ra
con thay hinh anh mét s6 mach mau gian rong
va c6 phu quanh mach. Nhan dinh ban dau
duwoc chang téi dwa ra la u t& bao hinh thoi,
can loai trir u xo' clrng (Desmoid Fibromatosis)
. Béng thei, dat ra van dé can phai chan doan
phan biét véi u phyllodes va ung thw bidu mo
thé di san. Mot sé ddu 4n héa moé mién dich hd
tro cho chan doan da dwoc st dung, bao gém:
B-Catenin (dwong tinh v&i nhan té bao u), SMA
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(dwong tinh), Ki67 (1%); cac dau an pan-CK,

héa mé mién dich, chung t6i dwa ra chan doan
ER va p63 (déu am tinh) (Hinh 2). Két hop dac la U xo crng (Desmoid Fibromatosis).
diém hinh thai mé bénh hoc va kiéu hinh boc 16

Hinh 1. Chan doan hinh anh

Siéu d&m: nhén giam ém, bo da cung, truc Ién vuéng géc véi mét da, co kéo nhu mé xung quanh (A)
Phim chup nhii dnh va: nét tdng dam dé, bo tua gai, khéng cé véi héa, ranh giéi khéng ro
voOi co nguc Ion (B)
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Hinh 2. Bic diém vi thé cGa bénh pham sinh thiét.
A) Té bao u sép xép tao bo, dai, xen 1an céc mach mau cé phu quanh mach, H&E x 100.
B) Té bao u nhan nhdé déu kém héng céu thoat mach, H&E x 400.
C) Nhén té bao u duong tinh véi B-Catenin, HMMD x 400.
D) Té bao u dwong tinh véi SMA, HMMD x 400
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Sau d6, bénh nhan duwoc tién hanh phau
thuat boc toan bd khéi u. Trén dai thé, khéi u la
mot tdn thuwong kich thuéc 2,8 x 1,6 x 1,2cm,
mau trdng xam, ranh gi¢i khéng rd, co ving
lan ra sat dién cét xung quanh. Dién céat qua u
xo chac, cé hinh cac dai va xoay. Toan bd tdn
thwong da dwoc cat lat va chuyén vao cassette
dé phan tich vi thé. Bén canh cac déc diém vi
thé da dwgc md ta nhu trén sinh thiét kim, mau

bénh phadm phau thuat con ghi nhan hinh anh té
bao u tham nhiém vao vao mé co van va mé m&
xung quanh (Hinh 3). Chan doan cubi cung la
Desmoid fibromatosis. Dién cat Xung quanh con
té bao u. Hién tai sau phau thuat 2 thang, chua
ghi nhan cac dau hiéu tai phat tai ché. Bénh
nhan da dwoc nghe bac si diéu tri giai thich va
ddng y v&i ké hoach tai kham méi 3 - 6 thang dé
tiép tuc theo dbi sy tién trién ctia bénh.

AIACDETB . G,

Hinh 3. Dic diém dai thé va vi thé cta bénh pham phau thuat
A) U trén dai thé la mot khéi tréng chéc, ranh giéi khéng rd,
tén thuong lan téi dién cét xung quanh (danh dau mdi tén den).
B) Té bao u thdm nhiém vao mé co van, H&E x 400

Ill. BAN LUAN

Theo Té chirc y té thé gisi, DF dwoc dinh
nghia 1a mét u té bao hinh thoi cé dac tinh
tham nhiém, dac trung b&i sw biét héa nguyén
bao xo/nguyén bao xo co’ va c6 hoat hdéa con
dwong WNT/Beta-catenin. U dwoc xép vao
nhém u trung mo giap bién ac v&i kha nang tai
phat tai chd. DF cé thé gap & trong hodc ngoai
6 bung. Vi tri ngoai bung thuwéng gap nhét la &
cac chi. DF & vu 1a rat hiém gap, chi chiém <
0,2% céac khbi u & vi. Bénh gdp & ni¥ nhiéu gap
hai 14n so v&i nam gidi, véi dd tudi trung binh tir
30 - 50 tudi. DF & vu thwdng phat trién tv nhu
mé tuyén vu, nhung ciing ¢ thé phat trién tir
can co nguc Ién réi lan vao mé va hoac déi khi
¢6 ngudn gbe tir trung bi hodc ha bi cla da.’

Hon 90% cac ca bénh dwoc phat hién |é té,
con lai 1a cac trwong hop cé lién quan dén hoi

chirng da polyp u tuyén gia dinh (nguy co méc
cao gép khoang 100 lan so v&i quan thé ndi
chung, bat ké vi tri giai phau). DF thueng xay ra
sau chan thwong hoac phau thuat. Phau thuat
nang nguc bang tui saline hodc silicone dwoc
xem |a nguyén nhan phat trién DF & vi. Bén
canh d6, s&v dung thudc tranh thai dwdng ubng
hodc hoa tri liéu cling la nhitng yéu té nguy
co dan téi DF. Tuy vay, ca bénh cla chung toi
khong tim thay bét ki yéu t& nguy co nao ké
trén.?

DF c6 biéu hién Iam sang twong tw véi ung
thw v, nén doi khi rat kho dé phan biét. Bénh
thwong tién trién cham, véi cac mirc do biéu
hién khac nhau, thwéng gép nhét 1a dau hiéu
da bi cang hoac co rut tao hinh &nh vét Idm trén
da, d6i khi u c6 thé gay chay dich hodc tut nim
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vU. S& nan thay khéi u cirng chéc, di dong hodc
cb dinh, ranh gi¢i kém rd, thuéng khong dau
triv khi u chén ép vao day than kinh hoac mé
phia dw&i. Tham chi cé trwdng hop khéi u dinh
chéat vao I&p co thanh ngwc hodc tham nhiém
gay pha hay xwong.! Tinh chét khdi u trong ca
bénh cla chung t6i cling twong ty nhw y van da
mo t&, ngoai ra cé thé do u cé kich thwéc khong
qua 1&n, lai ndm & gan thanh nguc va xa nim
vl nén khoéng gay ra cac thay déi & bé mat da
va num vu.

Chéan doan hinh anh I1a phwong phap chan
doan c6 dd dac hiéu khéng cao déi véi DF
vi rat khé phan biét DF vé&i ung thw va. Trén
phim chup nhii anh, DF 1a mét khéi tang dam
do, hinh sao, b& tua gai, khéng véi hdéa. Trong
mét nghién ctru, chup nhii anh vu chi phat hién
dwoc 10 trong 16 ca DF (chiém 62%).2 Chup cét
I6p vi tinh va cdng hwéng t gitp xac dinh mdc
ddé xam lan cta khdi u dén cac mé lan can, dic
biét la thanh ngwc. Trong ca bénh cua chuing
t6i, cac dau hiéu trén siéu am va phim chup nhi
&nh v déu goi y mot u 4c tinh va da duwoc phan
loai la BIRADS 5. Qua thwc DF la mét thach
thire I6n dbi véi cac bac st chan doan hinh anh
trong viéc phan biét v&i ung thw vu.

Chan doan xac dinh DF can dwa vao mo
bénh hoc. Trén dai thé, DF 1a mét khéi c6 ranh
gidi khong rd, véi dwong kinh 1én nhét thay dbi
tr < 1cm dén > 10cm. Dién cét qua u ¢ mau
trdng nau dén xam, v&i hinh bé hodc cudn xoay.
Trén vi thé, DF dwoc cAu tao bdi cac té bao hinh
thoi thanh manh, nhan nhé déu, mét sé co hat
nhan nhd, nhan chia thwdng vang mét hodc rat
hiém thay; bao twong té bao wa toan, c6 dang
soi. Té bao u sap xép tao thanh cac bé dan xen
nhau, véi diém d&c trwng la tham nhiém vao
cac mo ké can nhuw tidu thuy hodc 6ng tuyén vu,
moé m& va md co van. M6 dém cé thé thay cac
soi collagen dan xen, tdn thwong sém thuéng
c6 mé dém dang nhay, trong khi ton thuwong cii
c6 thé thay can-xi héa hodc di sdn xwong-sun.

TAP CHI NGHIEN CUU Y HOC

Mét sb dac diém khac c6 thé gap d6 |a hinh anh
phu quanh mach va cac dam lympho & ngoai vi
cla u. Phan biét gitta DF v&i u phyllodes hay
ung thw biéu mé thé di san doi khi gap kho khan
néu chi dwa trén hinh thai, khi d6 c6 thé can
dén sw hd tro clla hda md mién dich va/hodc
sinh hoc phan tg."*

B-Catenin 1a mot dau 4n héa mé mién dich
chi diém cho DF, bdc 16 v&i nhan té bao u &
khoang 80% cac trwdng hop. Dot bién gen
B-Catenin (CTNNB1) dwoc tim thdy & hau hét
céac trwdng hop DF phat hién 1é té. Nhirng thay
ddi di truyén do sé dan téi s tich tu cac protein
sinh ung (oncoprotein) nay & trong nhan té bao
u. Noéng do B-catenin tang cao sé kich thich con
duwdng tin hiéu WnT, dwoc biét dén 1a co vai trd
trong viéc hinh thanh khdi u. Tuy nhién, nhuém
B-catenin v&i nhan té bao ciing khéng phai 1a
d&c hiéu cho DF & vu, bdi 18 d4u 4n nay van cé
thé boc 16 trong 23% ung thw biéu mé vu thé di
san va lén t&i 93% céac u phyllodes lanh tinh.®
Ngoai ra, t& bao u con boc 16 véi dau 4n SMAva
Calponin; am tinh v&i cac dau 4n Cytokeratin,
p63 va ER.* Trong mot nghién clru clia Boland
va cdng sy trén 15 ca DF & vl cho thay 9 ca
B-Catenin (+), 6 ca SMA(+), 4 ca Desmin (+),
2 ca S100 (+) va 1 ca bdc 16 voi CD34.” M6t
nghién ctu khac cta Lorenzen cho thay 7/10
ca R-catenin (+); 10/10 ca &m tinh v&i AE1/
A3 va 12/12 ca am tinh voi CD34.2 Ca bénh
chung téi b&o céo co6 da tiéu chuan chan doan
DF theo T chirc Y té thé gidi bao gébm: cac
t& bao u hinh thoi, nhan hién hoa, sép xép tao
bé dai, tham nhiém vao md ké can va co bang
chirng hoat héa WNT/ B-Catenin trén héa mo
mién dich hodc bang chirng phan t&r vé& dot bién
b4t hoat APC hoéc dét bién hoat héa CTNNB1."
Ca bénh cla chung téi khong phu hop véi u
phyllodes mac du cé vung té bao u hinh thoi
xen 1an cac 6ng tuyén vu lanh, nhwng dau 4n
p63 va ER déu am tinh. Dong thdi, ching toi
ciing loai trr ung thw biéu md thé di san vi té

TCNCYH 185 (12) - 2024

415



TAP CHi NGHIEN CU’U Y HOC

bao u am tinh v&i CK va p63. Do d6, chan doan
DF dwoc dwa ra la hoan toan phu hop.

Theo truyén théng, diéu tri DF & vu cha
yéu van la phau thuat rong tai ving vi ti 1é tai
phat clia u kha cao, dao dong tir 24-77% trong
vong 10 ndm sau phdu thuat. Do ban chét
tham nhiém cta u nén dién cét phau thuat cé
thé dwong tinh & 20 - 40% céac truéng hop.
Sinh thiét tirc thi bang cét lanh sé hiru ich khi
can danh gia tinh trang dién cét trong phau
thuat. Gan day, Mang lw¢i Ung thw Toan dién
Quéc gia (NCCN) khong dwa ra khuyén nghi
cu thé dbéi v&i DF & vd, nhwng nhin chung véi
DF & nhirng vi tri ma khong gay triéu chirng
thi nén theo d&i cho dén khi bénh tién trién
v&i cac triéu chirng dang ké hodc gay han
ché vé chirc nang. Ly twdng nhéat |a theo dbi
béng cac phwong phap chan doan hinh anh
méi 3 thang. Trong trwéng hop bénh tién trién,
thi cé thé xem xét phau thuat, xa tri hodc st
dung liéu phap toan than. Hiép héi Ung thw
ndi khoa chau Au (ESMO) ciing dé& xuét chién
lwoc “theo déi va chd doi” dbi voi DF & cac vi
tri khac nhau.® Két qua nghién ctru ctia Duazo-
Cassin va cdng sw phan nao da cling cb cho
quan diém nay khi theo d&i 63 trworng hop DF
& VU v&i 73% céac ca duwoc phiu thuat thi 8,7%
trong s6 d6 bi tai phat. Béi véi nhém khong
phau thuat, cé 6 ca (35%) bénh tw thodi trién,
9 ca (52%) c6 bénh én dinh khi theo dai trung
binh trong 42 thang va chi c6 2 ca (12%) cé
tién trién dang ké va tiép tuc phai diéu tri phau
thuat.’”® Ca bénh cla ching t6i mac du kich
thwéc khdi u khoéng Ién, nhwng do ndm & sau,
tdn thwong da lan vao co nguc I&n nén khé
dat dwoc dién cat am tinh. M&c du vay, lwva
chon tiép tuc theo d&i va tai kham dinh ky dé
danh gia sw tién trién cta bénh trong trudng
hop nay la cé thé chap nhan dwoc, bi 18 khéi
u khéng gay ra triéu chirng ro rét trén nguoi
bénh, hon niva van cé trworng hop u co thé
thodi trién tw nhién trong twong lai. Xa tri la

mot phwong phap cé thé duwoc st dung trong
cac trwdng hop khéng phdu thuat dwoc hoac
doi héi phau thuat rat rong rai. Xa tri sau phau
thuat giup cai thién ti I& tai phat trong 10 nam.
Ngoai ra, cé thé sir dung mét sé phwong phap
diéu tri ndi khoa bao gém: liéu phap hormon,
st dung thudc khang viém, thubc gay doc té
bao hay liéu phap nham trung dich.5”
IV. KET LUAN

DF & vu la mét khéi u trung mé giap bién ac,
hiém gap, tién trién tai chd nhung khéng co kha
nang di c&n xa. U cé biéu hién rét gibng véi ung
thw va trén 1am sang va chan doan hinh anh.
Chan doan xac dinh can dwa vao mé bénh hoc.
U c6 kha nang tai phat cao nén can dwoc phau
thuat réng rai va cé ké hoach theo déi dinh ky.
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Summary

DESMOID FIBROMATOSIS OF THE BREAST:
A CASE REPORT AND LITERATURE REVIEW

Desmoid Fibromatosis (DF) is a soft tissue tumor that aggressive locally but does not metastasize,
often occurring in the mesentery, abdominal wall and extremities. DF of the breast is very rare,
accounting for only 0.2% of breast tumors. The disease has symptoms very similar to breast cancer
in clinical and imaging diagnosis, and has a high recurrence rate. This is a case of a female patient, 50
years old, with a left breast mass. Ultrasound and mammography of the mammary gland suspected
as a malignant tumor, classified as BIRADS 5. Preoperative biopsy results as a cytologically bland
spindle cell tumor, positive for Beta-Catenin, SMA, Ki67 (1%); negative for pan-CK, ER and p63
markers. The preoperative diagnosis was Desmoid Fibromatosis. Diagnosis after surgery confirmed
it was Desmoid Fibromatosis, with positive resection margin. In summary, DF of the breast is a
borderline mesenchymal, rare, recurrent tumor that is easily confused with cancer clinically, requires
diagnosis based on histopathology, and requires extensive surgery.

Keywords: Desmoid Fibromatosis, Breast cancer, Local recurrence, Beta-Catenin.
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