TAP CHIi NGHIEN ClPU Y HOC

U XO THAN KINH THE PAM ROI GIA DI DANG TINH MACH: BAO
CAO HAI TRUONG HOP LAM SANG

Phan Nhan Hién"*, Lé Ngoc Trung? D6 Ding Khanh'
'Bénh vién Dai hoc Y Ha NGi
2Trwong Dai hoc Y Ha Noi

U xo thén kinh dang dém réi (plexiform neurofibroma, PNF) la thé it gdp nhét trong ba thé l1am sang ctia
u xo than kinh, thuong lién quan dén bénh Iy u xo than kinh type 1 (neurofibromatosis type 1, NF1). PNF ¢c6
dac diém téng sinh lan tda theo doc céc bé soi than kinh, xa4m 14n mé xung quanh va géy nhiéu khé khan
trong chén doén phan biét v6i di dang mach méu hay céc u phdn mém khéc. Chung téi béo céo hai ca lém
sang hai bénh nhadn nam: moét bénh nhén 27 tudi véi khéi u viing vai va mét bénh nhan 16 tudi véi khdi u ving
mé — thai duong, ca hai déu dwoc chédn doan nham la di dang tinh mach trong nhiéu ndm truéc khi duoc xéc
dinh dung la PNF. Hinh énh siéu ém va cdng hudng tir cho thay céc dac diém dac trung ctia PNF nhuw céu
triic dang éng gidn ngodn ngoéo, dau hiéu “target sign” va sw lan téa dang “tdi giun”: két qua gidi phdu bénh
sau phau thuét khdng dinh chdn doan. Qua hai trirong hop nay, chiing téi nhdn manh vai tré ctia cac phuong
phép chén doén hinh anh trong phét hién, dinh huéng xu tri va theo déi PNF, déng thoi lvu y dén nguy co

&c tinh héa thanh u bao thén kinh ngoai bién &c tinh (Malignant peripheral nerve sheath tumor, MPNST).

T khoa: U xo than kinh dang dam réi, u xo than kinh type 1, u bao than kinh ngoai bién &c tinh.

. DAT VAN BE

U xo than kinh (neurofibroma) la cac khoéi
u lanh tinh phat sinh tr mé lién két cta bao
than kinh, dac biét Ia ndi mac than kinh.! V& mat
mé bénh hoc va 1am sang, u xo than kinh dwoc
chia thanh ba thé chinh: thé khu tri — dang phd
bién nhét, thweng xuét hién don doc, khong
lién quan dén bénh canh bénh u xo than kinh
type 1 (NF1); thé lan tda — hay g&dp & tré em,
thanh thiéu nién, thworng & da va mé dudi da
vung dau cé, biéu hién dang mang day lan téa;
va thé dam réi (plexiform neurofibroma, PNF)
— dac trwng bdi sw tang sinh bat thuong cla
tat ca cac thanh phan té bao c6 trong day than
kinh ngoai vi, c6 thé phat trién doc theo chiéu
dai day than kinh, lién quan dén nhiéu b6 soi
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va nhanh, déng thoi lan réng vao cac ciu truc
xung quanh, véi ty 18 mac khoang 40 - 60%
trong cac bénh nhan NF1.2 PNF cé thé phat
sinh & nhiéu vung khac nhau cua co thé, bao
gdm than minh, cac chi va vung dau cb. Tén
thwong c6 thé gay ra bién dang thAm my, dau
dén cling nhw suy gidm chire nang than kinh.
Ty lé chuyén dang &c tinh vao khoang 8 - 13%,
cao hon hén so v&i cac thé khac.?

Trong chan doan PNF thwong dé bi nham
véi di dang tinh mach do ¢ nhiéu diém twong
dong vé 1am sang va hinh anh hoc. Ca hai déu
thwong xuét hién tlr nho, tién trién cham, tao
thanh khéi mém, khéng ré ranh gidi, d6i khi
4n xep mot phan. Trén siéu am (SA) va cong
hwéng tr (MRI) ching déu cho tin hiéu ting
trén T2 va hinh thai ngoan ngoéo, lan tda, khién
viéc chan doan phan biét gap khé khan. Tuy
nhién, PNF gén lién v&i bénh ly NF1 va cé nguy
co hoa &c, trong khi di dang tinh mach ban chét
1a tdn thwong mach mau lanh tinh, dinh huéng
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diéu tri hoan toan khac nhau. Chinh vi vay viéc
chan doan phan biét hai loai tén thwong nay cé
y nghia quan trong dé xac dinh chién lvoc diéu
tri trwdre khi tién hanh can thiép hay phau thuat.

Chuang t6i bao cao hai ca bénh PNF ving
vai va vung ma gia di dang tinh mach da dwoc
chan doan, phau thuat va lam giai phau bénh
tai co s& cla chung toi.

Il. GIOI THIEU CA BENH

1. Ca bénh thir nhat

Bénh nhan nam 27 tudi, phat hién khéi viing
vai trai cach thoi diém di kham 7 nadm. Ton
thwong ndi gb trén bé mat da, khéong néng da,
an khdéng dau. Bénh nhan da tirng di kham tai
nhiéu bénh vién véi chan doan khdi ving vai
trai nghi di dang tinh mach va dwogc theo doi
khoéng x( tri gi. Dot nay tén thuwong tdng nhanh
kich thwéc, tai thoi diém thdm kham thdy mot
khéi tbn thwong vung vai trai mau dé hong, mat
dd cing chac, c6 phan ndi gb trén mat da, &n
khdong dau, ngoai ra cac co quan bd phén va
cac vung da khac khoéng phat hién bat thuong
(Hinh 1A).

Hinh anh SA cho thay khéi tén thwong nam
trong da va mé m& dwéi da vung vai trai chwa
xam lan 1&p co, trong c6 cac cau trdc gidam am
dang hinh éng gidn ngoan ngoéo, cac 6 gidm
am dang tron va hinh ban dd trén nén ting
am, an khong xep, khong thay sdi tinh mach.
Trén siéu am Doppler bat dwoc tin hiéu mach
dong chay cham trong tén thwong. Tén thuwong
khong thay lién tuc v&i cac day than kinh ngoai
bién (Hinh 1B). Cac xét nghiém khac trong gidi
han binh thwdng.

Bénh nhan dwoc chan doan theo ddi dam
di dang tinh mach vai trai trén SA va dwoc chi
dinh chup MRI ¢6 tiém thudc déi quang tir. Trén
hinh dnh MRI cho thdy khéi tbn thuwong tang
tin hiéu trén T2W va T2 STIR nam trong da va
mé m& duwdi da vung vai tréi, khong xam Ian
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Iép co, bén trong khdi cé nhiéu ciu tric tang
tin hiéu dang hinh éng gidn va cac nét dang
tron, khéng thay phu né quanh tén thwong, tén
thwong khéng han ché khuéch tan trén chudi
xung DWI. Trén chudi xung STIR thay trung
tam cla cac nbt dang tron c6 cac chadm giam
tin hiéu (dau hiéu “target sign”) (Hinh 1C),
khong thay cé nidus hay nhanh déng mach cap
mau cho tén thwong. Trén chudi xung T1W,
ton thwong gidm tin hiéu twong d6i ddng nhéat
(Hinh 1D). Sau tiém thuéc ddi quang tir, thay
ton thwong ngdm thudc dang vién, vach, ving
trung tam cac cau truc hinh éng va nbt dang
tron khéng thay ngdm thuéc (Hinh 1E).

Sau khi chup MRI chuing tdi chan doan theo
ddi PNF trong phan mém vung vai tréi va dwoc
chi dinh phau thuat lay toan b tén thwong. Giai
ph&u bénh sau mb: dai thé tbn thwong cé mau
trdng xam, hoi nhay, hinh anh vi thé huéng toi
u xo than kinh dang dam réi khéng c6 hinh anh
mach mau trong tén thwong (Hinh 1F).

2. Ca bénh thtr hai

Bénh nhan nam, 16 tudi xuat hién khdi tén
thwong vung ma - thai dwong trai tr nam 10
tudi, ton thwong phat trién gay bién dang mat.
Bénh nhan da di kham tai nhiéu co s& y té voi
chan doan di dang tinh mach va duoc diéu tri
béng tiém xo v&i cdn tuyét ddi, tuy nhién tén
thwong khoéng thuyén gidm. Dot nay, khéi tén
thwong clia bénh nhan tang kich thwéc va gay
syp mi.

Tai thoi diém thdm kham, thdy cac khdi
ton thwong da vang ma thai dwong va mi mét
trén dwai trai, mat dd mém, ranh gi®i khéng ro,
&n khong dau, khéng swng né hay chay dich,
khong bién déi mau sic da kém theo sup mi
mat trai, (Hinh 2A). Hinh anh SA cho thay khbi
tdn thwong ndm trong da va phan mém dwdi
da vung ma, thai dwong va mi mét dwéi bén
trai ranh gi&i khéng rd véi cac co lan can, trong
c6 cAu tric gidm am dang hinh ng gién va cac
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Hinh 1. Hinh anh tén thwong viing vai trai trén 1am sang, siéu am, cong hwéng tir va giai
phau bénh cua bénh nhan N.T.M 27 tuéi
A. Hinh anh tén thuong vung vai trai ciia bénh nhén trén Idm sang. B. SA cho thay khbi tén thuong
ndm trong da va mé mé dwéi da ving vai trai, chura xa4m Ian 16p co, trong cé céu truc dang hinh
bng gidn ngodn ngoéo va nét gidm &m hinh tron trén nén tdng &m, cé tin hiéu dong chdy cham
trong tén thuong trén siéu &m Doppler mau. C. Trén mét cat coronal ctia chudi xung T2 STIR, thdy
khéi tén thuong néi g trén mét da, cé céc chdm gidm tin hiéu & trung tdm ctia mét sé nét dang
tron — déu hiéu “target sign” (mdii tén tréng). D. Trén maét cét axial cda chubi xung T1W, tén thuong
gidm tin hiéu twong déi déng nhét (miii tén tréng). E. Sau tiém tén thuong ngdm thuéc dang vién,
vach, vung trung tdm céac céu tric hinh éng va nét dang tron khéng thdy ngdm thube (mdi tén
tréng). F. Trén tiéu bdn GPB thdy mé u duoc tao béi cac bé nhanh soi than kinh bén trong gém té
bao hinh thoi nhan nhé, déu lanh tinh trén nén chat dém nhay, khéng thay nhén chia hay hoai tir
huéng téi u xo thén kinh dang dam réi

nbt gidm am dang ban d6 trén nén tang am, an
khong xep khong thay séi tinh mach. Trén siéu
am Doppler khong thay tin hiéu mach trong tén
thwong (Hinh 2B).

Trén hinh anh MRI cho thdy cac cAu tric
da thuy ting tin hiéu trén T2W va STIR ndm
trong trong phan mém dwdi da ving mé - thanh
ngoai & mat, mi mat dwéi va phat trién xubng
dwdi vung thai dwong, phia trwédec tai trai, lan

t&i td chirc m& mi méat dwdi va thanh ngoai mat
trai kém phu né quanh tén thwong. Trén chubi
xung T2W STIR thay trung tdm ctia cac cAu truc
hinh éng va nét dang tron c6 cac chdm giam tin
hiéu (d4u hiéu “target sign”) (Hinh 2C), khéng
thdy cé nidus hay nhanh déng mach cp mau
cho tén thwong, khdng thay bién d6i dang nang
trong ton thwong. Tén thwong khéng han ché
khuéch tan trén DWI/ADC. Trén chudi xung
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T1W, tdn thwong giam tin hiéu twong déi ddng
nhéat (Hinh 2D). Sau tiém thuéc d6i quang tr,
thay tén thwong ngdm thubc khoéng déu, dang
vién, vach vung trung tdm cac c4u trdc hinh éng

va ndt dang tron khong thay ngdm thudc (Hinh
2E). Bénh nhan dwoc phau thuat 14y bd phan
tdn thwong néng va mi mat trai, két qua giai
phéu bénh sau md hwéng dén PNF (Hinh 2F).

Hinh 2. Hinh anh tén thwong viing nira mét bén trai trén 1am sang, siéu
am, cong hwéng tir va giai phau bénh cta bénh nhan L.V.D 16 tudi
A. Hinh &nh tén thuong ving ma, thai duong, mi mat dudi cda bénh nhéan (mii tén tréng). B. SA
cho théy khéi tén thurong ndm trong da va phdn mém dudi da viing ma, thai duong va mi mét dudi
tréi, ranh gi6i khéng ré véi cac colén cén, trong cé cau tric gidm &m dang hinh éng gidn va nét
gidm &m dang bén dé trén nén tang 4m, &n khéng xep (mdi tén trdng), khéng thay tin hiéu mach
trong tén thuong trén siéu &m Doppler mau. C. Xung T2 STIR: tén thuong gébm céc nét dang tron
téng hiéu kém chdm gidm tin hiéu tai trung tdm (d&u hiéu “target sign”) kém phu né quanh tén
thuong (mdi tén tréng). D. Xung T1W: tén thuong gidm tin hiéu tuong dbi ddng nhét, lan ti té
chirc m& thanh ngoai méat trai (mdi tén xanh). E. Sau tiém, thdy tén thuong ngdm thube khéng déu,
dang vién, vach ving trung tdm céc cu truc hinh éng va nét dang tron khéng thdy ngdm thudc
(mi tén tréng). F. Trén tiéu ban GPB thdy mé u duoc tao bdi céc té bao hinh thoi, nhan khé déu,
bao tuong ai toan, hiém thdy nhan chia, mé dém cé vung nhay hoa, trung tdm cé céc dai té bao
hinh théi, nhan luon séng, mat dé thép, khéng thay hoai tir hay xdm nhép xung quanh. Nhuém hoa
mé mién dich véi céc déu én déc hiéu va khang dinh u xo thén kinh dang dém réi

Il. BAN LUAN

PNF la thé hiém gap va dic trwng cla bénh
ly u xo' than kinh type 1 (NF1), thwong khéi
phat sém & tré nhé co thé gap & céc vi tri khac
nhau cla co thé, cé xu hwong phat trién lan

tda theo dworng di clia cac day than kinh cé thé
gay bién dang md va xam lan mé mém xung
quanh.” Tén thwong thwéong khu trd mot bén
co thé, phd bién & vung dau, cb va mat, tuy
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nhién co thé xuét hién & vi tri khéng dién hinh
nhw vai, giéng nhw trong mét tredong hop cla
ching t6i.*

Lam sang, PNF biéu hién la khdi mém chéc,
khoéng dau, phat trién cham, thwong dwoc mo
td nhw mot “tui giun” do cu trac thuy khéng
déu, bao gdbm cac mo lién két bién dang va nép
gép da.' Cac phuwong phap chan doan hinh
anh co vai tré quan trong trong nhan dién PNF,
trong d6 SA cho thay khéi gidm am, nhiéu thay,
c6 cAu tric dng ngoan ngoéo bén trong, khéng
xep khi nén, it tin hi€u Doppler va khéng kém
s6éi tinh mach hay mtrc dich-dich.’ Trén MRI tdn
thwong giam tin hiéu T1W, tang tin hiéu T2/
STIR, bt thubc khong ddng nhét va khong cod
murc dich- dich, thuwdng thé hién hinh anh “tui
giun” va dau hiéu “target sign” déc trwng, phan
anh sy phan bé mé hoc gitra ngoai vi giau chat
nhay va trung tam giau collagen dac."

Tuy nhién, PNF c6 thé d& nham Ian véi cac
di dang mach mau dong chay cham do cé biéu
hién 1am sang va hinh anh hoc twong déng. Di
dang tinh mach thwéng bidu hién 1a khdi mém,
tang dan kich thwéc, cé dong chay tinh mach
cham, xep khi nén va thwong kém soéi tinh
mach.® Trén SA, cac kénh gian dang 6ng ngoan
ngoéo cé thé gay nham véi PNF, dic biét khi
Doppler cho thdy it tin hiéu mach. Trén MRI,
ca hai tén thwong déu tang tin hiéu T2/STIR va
bat thubc kém, khién viéc phan biét thém phan
khé khan.® Mot s yéu td goi y phan biét bao
gdm mau séc tén thwong (PNF cé mau da hodc
h6ng nhat; di dang tinh mach c6 mau xanh tim),
vi tri tén thwong (PNF lién quan dén duong di
ctia day than kinh), tinh chat mé hoc (khéi déc
khéng nén dwoc) va sy hién dién cta cac dau
hiéu dac trwng nhw “target sign” hoac “tai giun”
— chi gép & PNF. Ngoai ra, viéc phat hién dau
hiéu cGa NF1 trén 1am sang nhw cac dém séc
t6 ca phé sira c6 thé hd tro dinh huwéng chan
doan.b

K. Clemens da phan tich hinh anh clta 5
trwong hop u xo than kinh dam réi (plexiform
neurofibroma - PNF) dwgc phat hién tai cac vi

tri khac nhau, bao gébm ving dau — cé (3 ca),
chi dwéi (1 ca) va vung lwng/héng (1 ca). Vé
lam sang, cac tbn thuwong nay thwdng biéu hién
qua so& thay khéi bat thwerng kém theo dau. Tac
gid dac biét nhan manh vai trd cGa hinh anh
MRI trong viéc phan biét PNF vé&i di dang tinh
mach. Cac d&c diém MRI goi y PNF bao gdm
hinh thai ngoan ngoéo, tin hiéu T2 & murc trung
gian, va khong ghi nhan mdc dich — dich hay
vbi héa. Grover da bao cao hai treo'ng hop PNF
va cho rang viéc phat hién thanh phan mé& va
dich trong tdn thwong trén hinh &nh MRI ¢6 vai
trd quyét dinh trong chan doan. Ngoai ra, danh
gia miérc dd xam lan cling nhw sy bién dbi ac
tinh (néu co) la nhitng yéu t6 Iam sang - hinh
anh hoc co y nghia dac biét quan trong trong
tiép can va x& tri bénh ly nay."s

PNF c6 nguy co chuyén dang &c tinh thanh
u bao than kinh ngoai bién ac tinh. Cac dau
hiéu nghi ngd bao gébm dau mdi xuét hién,
khéi tang kich thwéc nhanh, ranh gi¢i khéng
déu, pht né mé quanh, hoai t&r trung tam, méat
“target sign”, va tang bat thuéc ngoai vi sau
tiém.” Cac chubi xung DWI (gia tri ADC thép)
va PET/CT (SUVmax cao) cé thé hd tro phat
hién sém tén thuwong &c tinh.8 Trong hai trudng
hop clia ching t6i, tdn thwong & bénh nhan thir
nhét con khu trd, khéng xam 14n mo, khéng c6
phu quanh va mé hoc xac nhan la tén thuwong
lanh tinh, trwdng hop thi hai bat dau cé biéu
hién xam 14n mé mém va phu quanh, cho thay
tam quan trong cla theo déi MRI dinh ky dé
phat hién sém nguy co tién trién ac tinh va
phau thuat sém.

IV. KET LUAN

U xo than kinh dang dam réi la dang hiém
gdp cla u xo than kinh, hay xuét hién trong
bénh ly u xo than kinh type 1, thwong gay kho
khan trong chan doan phan biét v&i cac di dang
tinh mach va u phan mém khac Cac d4u hiéu
trén MRI nhw c4u tric gidn ngoan nghoéo, dau
hiéu “target sign” hay khéng cé hinh anh mic
dich dich va véi héa giup chan doan phan biét;
cac dau hiéu xam lan giup phat hién sém ac
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tinh hoa.
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Summary

PLEXIFORM NEUROFIBROMA
WITH VASCULAR MALFORMATION-LIKE FEATURES:
TWO CLINICAL CASE REPORTS

Plexiform neurofibroma (PNF) is the rarest subtype of neurofiboroma and is typically associated
with neurofibromatosis type 1 (NF1). It is characterized by diffuse proliferation along nerve fascicles
with infiltration into adjacent tissues, making it challenging to differentiate from vascular malformations
or other soft tissue tumors. We describe two male patients with PNF who were initially misdiagnosed
with vascular malformations. The first case involved a 27-year-old man with a shoulder mass, and
the second, a 16-year-old boy with a maxillofacial-temporal mass. Both lesions demonstrated typical
sonographic and MRI features of PNF, including tortuous tubular structures, the “target sign,” and the
“bag of worms” appearance. Surgical resection was performed, and histopathological examination
confirmed the diagnosis in both cases. These cases highlight the pivotal role of imaging in the
detection, diagnostic orientation, and management of PNF, as well as the need for careful follow-up
due to the potential risk of malignant transformation into malignant peripheral nerve sheath tumor
(MPNST).

Keywords: Plexiform neurofibroma, Neurofibromatosis type 1, Malignant peripheral nerve
sheath tumor.
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