TAP CHIi NGHIEN ClPU Y HOC
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Sarcoma co' van la bénh ly hay gdp nhét trong nhém bénh ung thw phdn mém & tré em. Bai bdo nhan xét
dac diém 1am sang va két quéa diéu tri 36 tré mac sarcoma co van khéng di can xa tir 2021 - 2024 tai Khoa
N6i Nhi, Bénh vién K. Tudi méac bénh trong nghién ctru la 10,6 tudi (dao déng 5,3 - 14,6 tudi); nam chiém
66,7%. Vi tri u hay gdp nhét la ddu mét cé (41,7%) va canh mang ndo (19,4%). Nghién ctru c6 36,1% tré
c6 dot bién FOXO1; 44,4% c6 di cdn hach vung va nhém nguy co cao-rat cao chiém 66,6%. 17 tré (47,2%)
duoc phéu thuét truée véi 9/17 tré lay duoc u toan bo; 84,2% tré dap tng tot véi 3 dot hoé chét dau tién.
Két thuc nghién ctu, ty 16 séng va séng khéng bénh sau 4 ndm lan luot 1a 64,9% va 32,9%. Khéng cé
khéc biét c6 y nghia théng ké vé ty 16 sbng véi céc dac diém khéi u va nhém nguy co triée didu tri. Diéu
tri da mé thirc theo nhém nguy co dem lai két qué dang ké cho bénh nhan méc sarcoma khéng di cdn xa
tuy nhién can cé céc bién phép chadn dodn sém va tiép can khéi u I6n véi sinh thiét va hod trj truéc mé.

Twr khoa: Sarcoma co van khong di can, sarcoma co’ van, Bénh vién K.

l. DAT VAN BE

Sarcoma co van (Rabdomyosarcoma -
RMS) 1a bénh Iy hiém nhwng la mét ung thw
phan mém hay gap nhét & tré em v&i biéu hién
da dang vé lam sang.'? Xét nghiém sinh hoc
phan t&r v&i tim ra FOXO1 két hop déc diém va
vi tri khdi u, tudi bénh nhan, mac dd lan rong
bénh gitp phéan loai bénh thanh cac nhém nguy
co thap, trung binh, cao va rat cao."? Diéu tri
da mé thwe linh hoat theo nhdm nguy co Vo
hoa chat, phau thuat va xa tri gilp nang ty lé
sbéng cla bénh nhan khéng cé di can xa gan
80% qua cac nghién ctru.?* Tai Bénh vién K,
moét trong nhitng trung tdm ung thw 16n nhét
Viét Nam, sarcoma chiém ty 1& 15,5% cac khéi
u dac tré em.5 Tai Viét Nam, cac di lieu vé két
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qué diéu tri nhém bénh Iy nay con han ché.
Nghién ctru cla chung toi tap trung mé ta dac
diém lam sang, can lam sang va két qua diéu
tri loat ca bénh hiém sarcoma co van khong di
can xa & tré em tai khoa NG6i Nhi, Bénh vién K
tlr nam 2021 - 2024.

Il. DOl TUONG VA PHUONG PHAP

1. Déi twong

36 tré dwdi 18 tudi dwoc chan doan xac dinh
mac sarcoma co van khoéng cé di can xa véi két
qua giai phau bénh theo tiéu chudn WHO 2020
tai Khoa No6i Nhi, Bénh vién K trong khoang thoi
gian tir 01/01/2021 dén hét 31/12/2024.
2. Phwong phap

Thiét ké nghién ctru

Quan sat, mé t& chum bénh hiém véi nghién
ctu hdi clru giai doan 01/2021 - 04/2024 va tién
clru tr 05/2024 - 09/2025.
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Phéac db chan doan va diéu tri dwoc trinh bay trong Bang 1 va Bang 2. Cac trwdong hop khéng da
d@ liéu danh gia sé& dwoc loai trir khdi nghién ciru (So d6 1).

Bang 1. Nhém bénh nhan trwéc diéu tri

Nhém nguy coe  Dwéi FOXO1 IRS Vitriu Hach  Tudi va kich

nhém ving thwée u

Nguy co thap A Am tinh I Bét ki NO Thuan loi
B Am tinh | Bét ki NO Khong

i i

Nguy co thuan 1oi
trung binh - R . R
Am tinh I, 1 Thuan lgi NO Bat ki

Am tinh I, 1 Khong thuan lgi NO Thuan lgi
A R A Khéng

E Am tinh I, 1 Khéng thuanlgi NO R .

Nguy co' cao thuan loi
F Am tinh I, 1 Bét ki N1 Bét ki
G Duong tinh LA Bét ki NO Bét ki
Nguy co rat cao H Dwong tinh L, Bét ki N1 Bét ki

Bang 2. Phac d6 diéu tri

Nhom B IVA x 4 chu ki + VA 5 chu ki

Nhém C IVA x 4 chu ki + 4 chu ki IVA khéng xa hodc + 2 chu ki IVA + 4 chu ki VA
co xa

Nhém D, E, F, G IVA x 4 chu ki + Phau thuat + Xa tri ddng thoi véi IVA 5 chu ki + didu tri duy
tri Vinorelbin va Endoxan 6 thang

Nhém H IVADo x 4 chu ki + phau thuat + Xa tri ddng thoi véi IVA 5 chu ki + didu tri

duy tri Vinorelbin va Endoxan 6 thang- 1 nam.

Hoa chét cu thé

IVA

Ifosfamide 3g/m2 N1-2
Actinomycin-D 1,5 mg/m2 N1
Vincristin 1,5mg/m2 N1 (t6i da 2mg)

VA Vincristin 1,5mg/m2 N1 (t6i da 2mg)
Actinomycin-D 1,5 mg/m2 N1
IVADo Ifosfamide 3g/m2 N1-2

Vincristin 1,5mg/m2 N1 (t6i da 2mg)
Actinomycin-D 1,5 mg/m2 N1
Doxorubicin 30mg/m2 N1-2

Khi hoa xa tri déng thei sé& khéng st dung Actinomycin-D va Doxorubicin.
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Tiéu chuén ap dung: Pap (rng bénh dwa trén
chan doan hinh anh (dwa vao két qua CT scan
ho&c MRI tdn thwong). Bénh dap (rng hoan toan
khi cac tén thwong khéng con ton tai trén phim
chup. Bénh c6 dap &ng khi thé tich khdi u gidm =
33%; Bénh tién trién khi thé tich khdi u tdng hon
40% hoac cé xuét hién tén thwong méi. Bénh
dn dinh khi khéng c6 biéu hién cta bénh tién
trién hodc/va dap &ng dwdi 33%. Bénh ton dw
khi con tén thwong trén phim chup. Kich thuwéc
khéi u dwoc coi la dwéng kinh I&n nhét do dwoc
trén chan doan hinh anh.' Thoi gian chd chan
doan dwegec tinh tw khi co triéu chirng ban dau

cho t&i khi tré co két qua gidi phau bénh. Thoi
gian chd diéu trj dwoc tinh ti khi tré ¢ két qua
giai phau bénh dén khi tré nhan dwoc diéu tri
dau tién: hoa chét hodc phau thuat. Ti lé séng
(Overall Survival rate - OS) dwoc tinh ttr ngay
tré bat dau diéu tri dén thoi diém tl vong hodc
dén ngay cudi cung cé thé lién lac. Ti 1& séng
khéng bénh (Event Free Survival rate - EFS)
dwoc tinh tir ngay tré bat dau diéu trj dén ngay
c6 sy kién dau tién (tr vong, tai phat, ung thw
tht phat, bé diéu tri, bién chirng mudn) hodc
ngay cudi cuing co thé lién lac.

Bénh nhan dwdi 18 tudi, chan doan xac
dinh sarcoma co van tai Khoa N6i Nhi -
Bénh vién K tir 01/01/2021 - 31/12/2024

_’ - 2 trwong hop hod xa ddng thoi, tré chan

n=50

Loai trir:

doan tai bénh vién khac, khong da di liéu
nghién ciru.

- 12 trwdng hop di can xa

Ghi nhan cac triéu chirng 1am sang, can lam sang va
diéu tri cGia bénh nhan sarcoma co van khéng di can xa
(n =36)

M6 ta dac diém lam sang, can
lam sang cua tré méc sarcoma
van co khéng di can xa trong
nghién ctru

Nhan xét két qua diéu tri va tim
hiéu mot sé yéu té lién quan

So d6 1. So’ dé nghién clru

Phan tich: D@ liéu dwoc phan tich béi phan
mém SPSS 20.0 v&i cac thuat toan théng ké:
tinh trung binh, dé léch, test Chi-square so
sanh hai bién dinh tinh hodc gitra hai ty 1&. Ti
lé sbng va ti 1& séng khéng bénh dwoc wérc tinh
baéng phwong phap Kaplain-Meier. Mtrc y nghia
dwoc xac dinh khi p < 0,05.

3. Pao dirc nghién ctru
Pay la nghién clru quan sat mo ta, khong

gay anh huwéng dén sirc khoé va tinh mang
bénh nhan. Nghién ctru la dé tai co s tai Bénh
vién K da dwoc phé duyét theo QD sb 1582/
Qb-BVK ngay 26/4/2024. Nghién ctru nay chi
nham muc dich nang cao hiéu qué kham chira
bénh, ngoai ra khéng c6 muc dich nao khac.
Céc sb liéu trong nghién clru trung thuc, chinh
xac. Thong tin cta bénh nhan dwgc ma hoa va
dam bao bi mat trong nghién ctru.
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. KET QUA
1. Pac diém chung cta bénh nhan trong nghién ctru

Bang 3. Dac diém chung

Dic diém nhém nghién ctru (n = 36) n %

Gi¢i tinh

Nam 24 66,7

N 12 33,3
Nhém tubi

Du6i 10 tudi 18 50

Trén 10 tudi 18 50
Tuéi (trung vi) 10,6 tudi
Khoang tir phan vi (tudi) 53-14,6
Th&i gian che chan doan (trung vi-thang) 1,85
Khoang ttr phan vi (thang) (0,98 - 4,35)
Thei gian che diéu tri (trung vi- ngay) 15
Khoang t phan vij (ngay) (8,5-31,7)
Th&i gian theo d6i bénh nhan (thang) 19,4 thang
Khoang ttr phan vi (thang) (9,4 - 34,4 thang)

Tudi mac bénh trong nghién clru c6 trung vi 10,6 tudi v&i 50% tré trén 10 tudi, trong d6 66,7% la
nam gidi.
2. Piac diém lam sang cua bénh nhan trong nghién ctru

Bang 4. Pic diém lam sang

Dic diém nhém nghién ctru (n = 36) n %

Giai phau bénh

Thé phoi 16 44,4

Thé nang 16 44 4

Thé chum nho 2 5,6

Thé t& bao hinh thoi 2 5,6
Gen FOXO1

Am tinh 23 63,9

Dwong tinh 13 36,1
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Dic diém nhém nghién ciru (n = 36) n %

Vi tri khéi u

Tiét niéu sinh duc 4 11,1

Chi 4 11,1

Than minh 1 2,8

Dau mat cb 15 41,7

Canh mang néo 7 19,4

Khac 5 13,9
Nhém IRS

[ 2 5,6

Il 7 19,4

0 27 75,0
Hach vung

Duwong tinh 16 44 4

Am tinh 20 55,6
Kich thwée khéi u

<5cm 14 38,9

> 5cm 22 61,1
Phan nhém diéu tri

Nhom nguy co trung binh 12 33,3

Nhom nguy co cao 16 44 4

Nguy co rat cao 8 22,2
Phac d6 diéu tri

Hoa chat + Xa tri 19 52,8

Hoéa chét + Phau thuat 5 13,9

Hoa chét + Xa tri + Phau thuat 12 33,3

Trong nghién ctu, vi tri khdéi u hay gap
nhét 1a d4u mat cb (41,7%) va canh mang néo
(19,4%). Nghién ctu cé 36,1% dot bién gen
FOXO1, hach vung di can 44,4% trwdng hop
va chl yéu g&p nhém nguy co cao va rat cao

V@i 66,6% ca bénh. 86,1% cac ca bénh cé chi

dinh xa tri.

3. Dac diém khdi u va phwong phap chan

doan bénh
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Bang 5. BPic diém khéi u va phwong phap chan doan bénh

Phau thuat Sinh thiét kim
n (%) n (%) P
Khéi u duwai 5cm 7 (41,2) 7 (36,8) 053
Khéi u trén 5cm 10 (58,8) 12 (63,2) ’
Khong tén duv dai thé 9(52,9) 0
- ~ < 0,001
Con ton dw dai thé 8 (47,1) 19 (100)
Téng 17 (100) 19 (100)

Trong nghién ctru, c6 17/36 tré dwoc phau thuat trwdc (47,2%) nhwng chi 52,9% sau mb khéng
con ton thwong ton dw trén chan doan hinh anh.
4. Két qua diéu tri
Ddp (rng sau 3 dot hod chat dau tién
Bang 6. Pap (rng sau 3 dot hoa chat ban dau

Téng Phau thuat trwéc  Sinh thiét trwéc
n (%) n (%) n (%) P

Pap rng hoan toan 14 (38,9) 11 (64,7) 3 (15,8)

Dap (rng mot phan 19 (52,8) 6 (35,3) 13 (68,4) 0018
Bénh 6n dinh 2 (5,5) 0 2 (10,5) ’
Bénh tién trién 1(2,8) 0 1(5,3)

Téng 36 (100) 17 (100) 19 (100)

Sau 3 dot hoa chat, cac ca sinh thiét truéc cé 84,2% tré cé dap (rng trong khi 35,3% tré du cb
gang phau thuat tlr ddu van khéng dat dwoc dap rng hoan toan.

Két qua diéu tri

NN

Séng mTaiphat BT& vong do tai phat ©Td vong khac

Biéu do 1. Két qua chung cua diéu tri

Két thic nghién ctru ghi nhan 9 tré t&r vong (25%) trong d6 7 trudéng hop (77,8%) do tai phat, 2
ca bénh con lai (22,2%) do nhdi mau nao va tién trién nang do bd diéu tri.
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Ty Ié séng trong nghién ctru
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64,9 £ 9,6%

e POV EN
06+

32,9 £15,3%

0.04

T T T T
T T 00 1000 20,00 30,00 4000 5000 60,00

Ty lé séng Ty lé s6ng khéng bénh
Biéu d6 2. Ty lé séng trong nghién ctru

Trong nghién ctru, ty 1& séng dat 64,9% tuy nhién ty 1& séng khéng bénh chi dat 32,9%.
Mét sé yéu té anh hwéng ty 1é séng trong nghién ctu

Bang 7. Mot s6 yéu té anh hwéng dén két qua diéu tri

OS 4 nam (%) ¢] EFS 4 nam (%) ¢]
GPB
Thé phoi 80,8+ 12,6 54,2 + 23,6
0,495 0,53
Nhém con lai 56,6 + 13,6 33,3+16,4
FOXO1
Am tinh 88,9+ 10,5 44,4 + 31,9
0,277 0,183
Dwong tinh 57,6 £ 11,5 36,9+ 12,6
Hach vung
Khéng 751127 45,8+ 14,9
0,414 0,832
Co 56,8 + 13,6 0
Vi tri khéi u
Thuén lgi 75+ 15,8 36,2 £ 16,9
0,517 0,807
Khoéng thuan lgi 60,6 £ 11,8 30,9 £ 23,6
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OS 4 nam (%) o] EFS 4 nam (%) ¢]
Nhoém tuéi
Thuan lgi 80,2+ 12,8 42,8 + 13,7
0,525 0,599
Khong thuan loi 59,2 +12 32,3+244
Khéi u
Duwadi 5ecm 68,7 + 15,3 51,6 +18,8
0,563 0,347
Trén 5¢cm 60,7 + 12,6 23,5+17,9
Ton dw sau md
IRSIT+1I 76,2 +12,1 51,9+17,8
0,344 0,599
IRS 1l 55+ 14,1 29,8 + 15,8
Nhém nguy co’
Trung binh 75,5+ 10.9 51,9+157
- 0,326 0,910
Cao varat cao 51,1+ 15,8 24,1+ 18,6

Trong nghién ctru, chwa cé sy khac biétcod y
nghta théng ké vé ty |é séng va ty 1é séng khéng
bénh vé&i cac yéu td dac diém khdi u, bénh hoc
va nhém nguy co.

IV. BAN LUAN

Nghién ctru ctia chiing tdi mo ta dac diém lam
sang, can lam sang ciing nhw két qua diéu tri
cUa loat ca bénh tré em va thanh thiéu nién mai
dwoc chan doan mac Sarcoma co van khéng di
can trong bdi cdnh ngudn lyc han ché tai Viét
Nam. Chung t6i mé ta 36 tré méc bénh, trong
dé c6 24 bénh nhan nam, chiém ty 1& 66,7%.
Uu thé vé gi¢i tinh nay ciing da dwoc cac tac
gia trén thé gidi moé ta trwéc do. Nghién ciru
clia Nyeko trén 128 tré mac RMS tai Uganda
cho théy ty I& nam gi&i chiém 54,7%, va Shern
da bao céo ty I1& nam gi¢i twong ty nhw nghién
clru cla chung toi (67%) khi mo ta 641 bénh
nhan RMS tai Anh va Bac My.3¢ Sy chénh léch
vé gi¢i nay dwoc quan sat thay khong chi trong
RMS ma con trong hau hét cac loai ung thw tré
em. Mac du xu huwéng nay da dugc bao cao
te 1au, nguyén nhan céa né van chuwa duwogc

hiéu biét day dd, nhwng co thé lién quan dén di
truyén, méi trwong, va noi tiét td.”

Cac bénh nhan cla chung toi co do tudi trung
vila 10,6 tudi (khoang t& phan vi: 5,3 - 14,6 tubi).
Sw phan bd vé tudi nay cao hon cac nghién ctru
da c6 trén thé gi¢i. RMS Ia khéi u ac tinh thuwéng
dwoc md ta co tudi chan doan sé'm, véi khoang
70% céc trudng hop chan doan trong thap ky
d4u tién cta cudc doi.8 Cac nghién clru & chau
A (Park va cong sv), Trung Bong (Markiz va
cdng sw), chau Au va Bac My (Shern) déu mo
ta tudi trung vi cia nhém dbi twong RMS tré
em khodng 6 tudi.?®"® Twong tw, tai Viét Nam,
b&o céo cla Nguyén Mai Phuwong va cong suw
nam 2013 v&i 50 tré tai Bénh vién Ung bwéu
thanh phé H6 Chi Minh, tudi mac bénh 1a 5,68
v&i 64% dwdi 6 tudi; bai bao cla tac gia Nghiém
Ngoc Linh nam 2018 v&i 54 bénh nhan RMS &
bénh vién Nhi Trung wong cé tudi trung binh Itc
chén doan 1a 49,94 thang."'2 Nguyén nhan cta
s khac biét nay la do & Ha Noi, tré nhd mac
sarcoma co van thudng dwoc kham va didu tri
tai bénh vién Nhi Trung wong hon la don vi clia
chuing t6i - Bénh vién Ung thw Quéc gia.
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Sarcoma co van cé thé biéu hién & moi vi
tri trén co thé. Trong nghién ctru ctia chang i,
céc vi tri thworng gap nhét 1a dau cb (41,7%) va
canh mang néo (19,4%). Cac nghién ctru trén
thé gi¢i bao cac két qua gan twong tw nhau
vé ty 1& bénh vi tri canh mang nao (dao déng
21-28%) va day la moét trong cac vi tri thuwdng
gap nhét cila RMS.# Tuy nhién, ty 1& bénh ving
dau cb khong canh mang ndo thay dbi rat khac
nhau gitra cac nghién ctru: Nyeko bao cao tai
Uganda, ty 1é nay la 42,2% trong khi Bisogno
va cong sy md ta la 21,2% khi nghién ctru trén
quan thé tré em Chau Au; twong tw, tai Viét
Nam, theo tac gia Nghiém Ngoc Linh u dau mét
cb chiém 20,4% céac ca bénh.*6'2 Sy phan bd
clia cac vi tri nguyén phat rd rang 1a rat khac
nhau gitra cac vung dia ly. Bén canh d4, chan
doan va diéu tri cac khdi u dau mat cb 1a mot
diém manh tai Bénh vién K, cé & vi vay ty lé
bénh nhan cé khéi u vi tri nay hay gap hon.

Kich thwdc khéi u la mot yéu td co gia tri
trong phan nhém diéu tri RMS. Trong nghién
ctru clia chung t6i, méc du 36 tré méc sarcoma
chwa di can xa nhwng 61,1% sd bénh nhan cé
kich thwéc u > 5cm. Két qua nay thdng nhét véi
cac quan séat clia cac tac gia trén thé gioi vé
xu hwéng ndi troi clia u kich thuéc 16n: Nyeko
mé ta c6 55,5% sb bénh nhan ¢ u trén 5cm va
Bisogno bao céo ty Ié nay la 51%.4% Twong tw,
tai Bénh vién Nhi Trung wong, v&i 54 tré mac
sarcoma co van, 59,3% tré c6 khdi u trén 5cm,
trong do trén 10cm chiém 22,2% ca bénh.™
Ung thu tré em, bao gém RMS, thuwdng cé biéu
hién triéu chirng da dang, dé& chan doan nham
hoac bo so6t & giai doan khé&i phat, va khéng co
cac dau hiéu hodc chi diém dac hiéu. Do do,
tai thoi diém chan doan bénh, cac khéi u lon
trén 5cm thworng xuat hién hon cac khéi u nhé.
Theo két qua cla ching t6i, tré thwong mét
gan 2 thang dé dwoc chan doan, va phan 1én
mat tlr 1 - 4 thang dé xac dinh dwoc chan doan
bénh. Nguyén nhan c6 thé do gia dinh chua

chu y cac triéu chirng khéi phat bénh, thém vao
dé thoi diém dich covid nam 2021 - 2022 lam
cham tré hon thoi gian tré dwoc di kham va
lam céac xét nghiém chan doan. Mac du day la
nhoém bénh nhan khéng di can xa nhwng truéc
diéu tri, ching t6i ghi nhan 44,4% tré cé di can
hach vung. Nghién clru clia Rees va cong sv
nam 2000 - 2016, ty 1é di can hach vung chi
chiém Ia 33,8%.' Twong tw nghién ctru tai Thai
Lan trong 16 nam ciing c6 ty 1é l1a 33% hay nhw
b&o céo clia Ramanathan va cong sw & An D9,
hach vung lGc chan doan la 39%.'4'5 Diéu nay
cho thdy mét nhu cau cap thiét can co cac giai
phap dé& chan doan sém cac bénh ly ung thw
tré em néi chung va sarcoma co van & tré em
nai riéng.

Sw phan bd vé& mé bénh hoc cla nhém
tré méc sarcoma co van cla ching t6i cling
c6 nhitng diém dang chu y. Trong khi ty 1&
sarcoma co van thé phdi va thé nang van
chiém da sb (88,8%), nhu y van mb ta, thi ty lé
cla riéng sarcoma co' van thé phéi (embryonal
Rabdomyosarcoma- eRMS) kha thap so v&i
cac nghién ciru trén thé gidi la 44,4%. eRMS
duwoc biét téi la dang sarcoma co van phd bién
nhét, chiém 60 - 70% cac ca RMS. Bisogno
khi nghién ciru 1733 tré RMS & chau Au da
bao cao ty 1&é eRMS Ién t&i 71,3%, hay di liéu
1975 - 2005 tai Hoa Ky ciing cho thay ty |& nay
l& 59,1%.4'® Sarcoma co van thé phdi c6 dac
diém phan bb khong déu theo tudi, véi dinh
tudi & nhom 0 - 4 tudi. Do dic diém bénh nhan
cla chung t6i cé ty 1é tré dwdi 6 tudi thap, ty
I& eRMS theo d6 khéng cao nhw cac nghién
clru da mo ta. Trong khi d6, sarcoma co van
thé nang cé phan b6 déu theo cac nhém tudi va
duwoc bao cao & nhém khong di can dao dong
21,3 - 30,2% qua cac nghién ctru va dwoc coi
la tiéu chi m6é bénh hoc khoéng thuan lgi.'*®
Tuy nhién, trong nhitng ndm gan day Nhom
nghién clru Ung thw tré em (COG - Bac MY)
va Nhém nghién cru Ung thw mé mém tré em
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chau Au (EpssG) da dé xuat thay thé trang thai
dung hop gen FOXO1 thay cho tiéu chi moé
bénh hoc trong viéc phan nhém diéu trj va tién
lvong. 100% cac bénh nhan trong loat ca bénh
cla chung t6i dwoc khao sat s dung hop gen
FOXO1 va ty Ié khéng dung hgp gen la 63,9%,
gan twong tw bao cao ctia EpssG (60,1%).4 Chi
dinh xét nghiém gen FOXO1 thwdng tién hanh
s&m khi c6 bao cao gidi phau bénh va can 7 -
10 ngay dé cé két qua; trong thdi gian d6, bénh
nhan duwoc thyc hién song song cac xét nghiém
tam soét giai doan. Cac trudng hop cép ctu
v&i khéi u 1&6n, chdy mau... co thé sé& duoc
diéu tri ngay khi cé két qua giai phau bénh va
liéu trinh dwoc hoi chan dé thay di khi da xét
nghiém gen va giai doan bénh.

Ngoai cac yéu tb vé tudi, kich thwdc u, thé mod
bénh hoc va dung hop gen ké trén, mot yéu té
khong thé thiéu dé phan nhém nguy co 1a phan
nhém IRS (Intergroup Rhabdomyosarcoma
Study), giup danh gia kha nang phau thuat
khéi u dwa trén mirc dd xam lan u. Cac nghién
ctru trén thé gidi chi ra IRS Ill (khdng thé cat
bd hoan toan) la nhém thwéong gap nhét (75 -
85%).4% Chung t6i chi gap nhém nay voi ty 1é
75%. Tuy vay, trong nghién ctru, 17/36 tré dwoc
phau thuat truéc (47,2%) nhung gan moét niva
céac trwdng hop con tdn thuwong tén du; déc biét
10/17 ca c6 khéi u trén 5cm. Sarcoma co' van
la mot trong nhitng bénh ly rat nhay cdm véi
ho& chét va xa tri, viéc cb gang phau thuat cac
khéi u I&n sé gay ra kho khan trong viéc dat
dwoc mép cat khdng u an toan ciing nhw dadm
béo chirc nang clia co' quan bj bénh sau phau
thuat. Nghién clru cta ching téi c6 84,2% tré
c6 dap rng véi hoa tri trong nhém tré chi sinh
thiét trong khi 35,3% tré du c6 géng phau thuat
tor dau van khoéng dat dwoc dap (ng hoan toan.
Khuyén céo dat ra v&i cac khdi u phdn mém 16n
trén 5cm & tré em nén dwoc tiép can an toan
vGi sinh thiét kim trwéc diéu tri dé xac dinh mo
bénh hoc, va véi RMS, hoa tri c6 thé thu nhd

khéi u va hd tro cho diéu tri tai chd vé sau.’

Két thuc nghién clru, ty 1& sbéng va sbng
khéng bénh sau 4 ndm cla nhém tré mac
sarcoma co van khéng di can la 64,9% va
32,9%, theo thir tw. K&t qua nay twong tu bao
cao clia Nghiém Ngoc Linh v&i nhom tré du co
tudi mac bénh thap hon (duéi 10 tudi 14 92,6%),
phan 1&n 1a sarcoma co van thé phéi (70,4%),
ty 1& sébng toan bd trong 5 ndm la 53,2%.%2
Bé&o céo cla tac gid & Béc Phi vai 75 tré méc
sarcoma co’ van khong di can trong khoang thoi
gian tr 1994 - 2016 ciing cho két qua twong
ddng v&i nghién ctru cla chung toi voi ty lé
sbng va sbng khéng bénh 1a 50% va 26%.2 Tuy
nhién, véi tbng két clia El-Badawy va cong sw
& 56 tré RMS khoéng di can duoc diéu tri theo
phac db 6 thubc, ty 1& sdng va sdng khéng bénh
sau 5 nam dwogc ghi nhén kha cao 1a 71% va
57%."7 Sw khac biét c6 thé do d&c diém nhom
bénh nhan khac nhau va sw tuan tha diéu tri
theo nghién ctru & cac nwéc phat trién tét hon.
Nhw da phan tich, thei gian cho chan doan va
diéu tri nhém bénh nhan trong nghién ctu cta
chung t6i kha dai, diéu nay cé thé anh huéng
t&i két qua diéu tri cudi cung.

Nghién clru clia chung téi nhan thay rang:
tré c6 RMS thé phoi, xét nghiém FOXO1 am
tinh, khéng c6 hach vung, tudi thuan loi, khéng
ton dw sau mé ban dau va nhém nguy co trung
binh c6 ty 18 séng cao hon nhém con lai nhung
khac biét khéng cé y nghia théng ké (theo bang
5 phan két qua). Tuy nhién v&i cac nghién ctru
khac, mot sé cac yéu té lién quan dwoc mo ta
rd rang. Nghién clru ctia Thai Lan cho thay ty
I& sdng cao hon & nhém tré dwéi 10 tudi, nhom
IRS I/l va cac bénh nhén thudc nguy co trung
binh (p < 0,05); twong tw, Feryel va cong sw
cling dwa ra nhan dinh tré cé hach vung ty 1é
sbng thap hon so v&i tré cé bénh tai chd (40%
so v&i 60%, p = 0,041).2"* Ramanathan va cdng
sw nghién ctru trén 182 tré RMS khoéng di can
cling cho thay rang tré c6 kich thwéc khéi u 16n,
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tdn thwong hach vung cé anh hwdng nhét dinh
dén ty |& sbng cla tré trong khi cac yéu t6 mo
bénh hoc, gen FOXO1, vi tri u va nhém nguy co
trwde didu tri khdng c6 anh hwéng rd rét."s Viéc
két hop diéu tri da mé thirc va theo nhém nguy
co nham nang cao két qua diéu tri va gidm tac
dung khéng mong muén ctia diéu tri du ban dau
tré co sw khac biét vé d&c diém lam sang. C6 1&
viéc tiép can dung dan nay da dwa ra két qua
diéu tri cao hon & cac nhém tré cé nhiéu yéu td
khoéng thuan lgi."”

V. KET LUAN

Tai khoa No6i Nhi bénh vién K, sarcoma co
van khong di c&n xa c6 d&c diém tudi mac bénh
thwong la tré 1én, nam chiém da sé, vi tri hay
gdp nhét 14 khdi u dau mat ¢d va khéi u canh
mang ndo v&i ty 1é gap khdi u trén 5cm va di can
hach vung tai thdi diém chan doan con cao. Véi
didu tri da mé thirc, ty 1& sdng va sbng khong
bénh dat 64,9% va 32,9% twong tw cac nghién
ctru tai cac nwéc dang phat trién. Tuy nhién,
can co cac bién phap chan doan sé'm rat ngan
thdi gian cho diéu tri va véi cac khéi u lon trén
5cm nén dwoc sinh thiét va hoa tri trwdc mé.
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Summary

CLINICAL CHARACTERISTICS AND TREATMENT OUTCOMES OF
NONMETASTATIC PEDIATRIC RHABDOMYOSARCOMA
AT VIETNAM NATIONAL CANCER HOSPITAL

Rhabdomyosarcoma is the most common type among soft tissue malignant in children. This
article reviews the clinical characteristics and treatment outcome of 36 children with nonmetastatic
rhabdomyosarcoma at the Pediatric Department of Vietham National Cancer Hospital from 2021
- 2024. In this study, the median age was 10.6 years old (ranging from 5.3 - 14.6 years old); male
accounted for 66.7%. The most common tumor locations were at the head and neck (41.7%) and
parameningeal site (19.4%). The study found that 36.1% cases had FOXO1 fusion; 44.4% had
regional lymph node metastasis and the high and very high group accounted for 66.6%. In this study,
17 children (47.2%) underwent surgery first, with 9/17 children having the entire tumor removed;
84.2% of children responded well to the first 3 chemotherapy courses. At the end of the study, the
4 years Overall survival rate and disease-free survival rate were 64.9% and 32.9%, respectively.
There was no statistically significant difference in survival rate with tumor characteristics and risk
groups. Multimodal treatment according to risk groups in non-metastasis rhabdomyosarcoma brings
significant results, but early diagnosis and approach to large tumors with biopsy and chemotherapy
before surgery are needed.

Keywords: Nonmetastasis rhabdomyosarcoma, Rhabdomyosarcoma, Vietnam National Cancer hospital.
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