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SUMMARY

Langerhans cell histiocytosis (LCH) is a rare disease characterized by abnormal proliferation of Langerhans-like cells, which can
involve multiple organs. The skeletal system is the most commonly affected site, accounting for approximately 60—-80% of cases, with
spinal involvement reported in 6.5-25% and carrying a high risk of severe neurological complications. Imaging plays a crucial role in the
detection and assessment of lesions, with characteristic findings including vertebra plana, lytic bone lesions with or without paravertebral
soft-tissue masses, and typical signal changes on magnetic resonance imaging. However, because these features may overlap with other

conditions such as infection or malignancy, histopathological biopsy remains the gold standard for definitive diagnosis.
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I. DAT VAN DE

Bénh mo6 bao Langerhans
Histiocytosis - LCH), trwdc day con goi la bénh moé bao

(Langerhans Cell

X, 1a mét rdi loan hiém g&p thudc nhém bénh téng sinh
mo6 bao. Bénh dac trwng bdi sy tang sinh b4t thwong
cla cac t& bao dudi gai cé dac diém mo bénh hoc gibng
té bao Langerhans, c6 kha nang tham nhiém va gay ton
thwong da co quan nhw xwong, da, hé than kinh trung
wong, hé tiéu héa va hé tao mau [1]. Trén thé gioi, ty 1&
mac LCH & tré em wéc tinh khodng 2-7 trudng hop/1
triéu tré méi nam [2]. Tai Viét Nam hién chwa c6 thdng ké
dich t& chinh thirc vé bénh ly nay. Trong sb cac co quan
bi &nh huwéng, hé thdng xwong 13 vi tri tn thwong thuwéong
g&p nhéat, chiém khoang 60-80% cac trworng hop [3]. Cac
tbn thwong xwong c6 thé don 6 hoac da b, xuét hién &
bat ky vi tri nao va thwong biéu hién dwdi dang khuyét
xwong khéng dac hiéu [3].

Trong céc vi tri tdn thwong xwong, cot séng dwoc
ghi nhan la mét trong nhirng vi tri thwdng gap cua LCH
[3]. Tén thuwong hay tap trung tai cot sbng ngwe, tiép theo

* Truong Dai hoc Y Ha Noi

** Bénh viéen Bach Mai

14 cot séng that lwng, va it gdp hon & cot séng cb. Biéu
hién 1am sang chd yéu 1a dau khu tra, d6i khi kém theo
triéu chirng than kinh khi khéi mé bénh lan réng vao éng
sbng hodc chén ép ré than kinh. Dac diém hinh anh hoc
kinh dién clia LCH tai cot séng la “vertebra plana” — tirc
xep hoan toan than dét séng — thwéong gap & tré em va
c6 gia tri goi y chan doan cao [4]. Tuy nhién, khéng phai
trwéng hop nao ciing 6 biéu hién dién hinh, dan dén kho
khan trong chan doan phan biét véi cac bénh ly khac nhw
viém dbt sébng—dia dém, lymphoma, di cin xwong hodc
sarcoma Ewing.

Trong béi canh dd, chan doan LCH tbn thwong tai
cot sbng doi héi két hop 1am sang, hinh anh hoc va mé
bénh hoc dé xac dinh chinh xac [4]. Bai bao nay trinh
bay hai trwong hop LCH tai cot sbng dwoc chan doan
b&ng m6 bénh hoc va héa mé mién dich, ddng thoi thao
luan mét phan téng quan y van vé d&c diém lam sang,
hinh anh hoc va dinh hwéng diéu tri. Qua do, chung toi
mong mudn cung cap thém minh ching thuc tién, giap
cac bac silam sang va nha nghién cru nhan dién so'm,
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chan doan chinh xac va dinh huwéng chién lwoc xt tri phu
hop dbi véi bénh ly hiém gap nay.

Il. GIOI THIEU CA BENH
1. Cabénh 1

Bénh nhan nam, 12 tudi, tién st khde manh, khéng
ghi nhan chan thwong. Ba tudn truéc khi nhap vién, bénh
nhan xuét hién dau cot séng cé kém han ché van dong
(xoay va gap cot séng), khong yéu liét chi, khong sét.
Bénh nhan di kham tai Bénh vién Bach Mai, dwoc tién
hanh: chup X quang ngwc, siéu am ) bung va xét nghiém
mau, tt ca trong gidi han binh thwong. Chup cét 1&p vi

tinh cot séng cb khong tiém thudc can quang cho thay
hinh anh tiéu xwong than dét séng D1, ranh giéi khéng
rd, gay xep than dét sdng ca bd trwdc va sau tao hinh
anh dbét séng phang, pha hiy twéng sau lan vao cudng
sbng, tham nhiém mé mém lan can, khéng thay phan
trng dac xwong xung quanh (Hinh 1a, 1b). B&nh nhan
duwoc tién hanh sinh thiét tén thwong than dét séng D1
dwéi hwéng dan CLVT (Hinh 1c). Két qua md bénh hoc
xac dinh: b&nh md bao Langerhans. Héa md mién dich
dwong tinh v&i CD68, CD1a va S100. Bénh nhan duoc
chuyén dén Bénh vién Nhi Trung wong dé tiép tuc didu

tri chuyén khoa.

Hinh 1. Hinh anh tén thwong u mé bao Langerhans tai than dét séng D1. (a) CLVT sagittal cho thay tiéu xwong

than dét séng D1 gay xep than dét, kém pha hdy tuong sau. (b) CLVT axial cho thy tén thuong phé hdy lan ra cuéng
séng va phédn mém canh séng. (c) CLVT sagittal cho thdy kim sinh thiét tai than dét séng D1.
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Hinh 2. Hinh anh héa mé mién dich dwong tinh vé&i S100 (a) va CD1a (b).
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2. Cabénh 2

Bénh nhan nam, 41 tudi, cé tién sir dau cot sbng
nguwc cach moét thang, khong yéu liét hay han ché van
dodng, di kham tai Bénh vién Hiru nghj Viét Burc cach 1
tuan phat hién u than dbt séng D7-D8 theo dbi tn thwong
thtr phat, chwa dwoc sinh thiét va diéu tri. Cach vao vién
1 gi®, bénh nhan sau khi bé vat nang xuat hién dau lwng
kém té bi chan trai, khéng yéu liét chi, dai tiéu tién tw cha.
Bénh nhan di kham tai B&nh vién Bach Mai, can 1am sang
ban d&u gébm siéu am & bung va X-quang co6t sdng that
lwng khéng phat hién bat thuwéng. Hoi chan phim cong
hwédng tir cot séng ngwc chup truwdc do tai Bénh vién Viét

N
Hinh 3. Hinh anh céng hwéng tir (CHT) bénh nhan u mé bao Langerhans tai than dét séng D7-D8. (a) CHT T1W
sagittal truéc mé cho théy than dét séng giam tin hiéu. (b) CHT T2W sagittal truéc mé cho thdy tin hiéu ting kém khbi
mé mém chén ép tdy. (c) CHT T1W sagittal sau tiém triréc mé cho thdy bét thuéc manh tai than dét va khdéi mé mém
canh séng. (d) CHT T1W sagittal sau tiém sau mé cho thdy than dét da duoc gidi ép, khéi mé mém gidm ré rét.

Il. BAN LUAN

Bénh mé bao Langerhans tai cit séng la moét bénh
ly hiém g&p nhwng c6 y nghia I1am sang quan trong do
nguy co' chén ép than kinh va méat virng cot sdng [5]. Méc
du c6 thé gap & ca nguwoi Ién va tré em, song ty 1& mac
cao hon & tré nhd, dac biét dwdi 10 tudi [2]. Tén thwong
xwong néi chung chiém mét ty 1é Ién trong LCH, va cot
sbng dwoc ghi nhan lién quan tir 6,5-25% céac truwdng
hop, chi yéu & doan ngwc va that lwng [5]. Chan doan
hinh &nh déng vai trd quan trong dé& phat hién, phan biét
va theo dai tién trién cla bénh.

DPwrc cho thay than dbt séng D8 xep mirc dd nhe, gidm
tin hiéu trén chudi xung T1, tang tin hiéu trén chubi xung
T2 va STIR, ngdm thuéc manh khong déu sau tiém; ton
thwong lan vao cudng séng hai bén, xam I4n mé mém
xung quanh va mang tdy lan can, gay chén ép tdy ngwc
trén doan dai khoang 29 mm; khéng lan vao dia dém
D7-D8; bd sau than dbt séng D7 cé mot & tdn thuwong
twong tw, dwdng kinh khodng 10 mm ( Hinh 2). Bénh
nhan dwoc chi dinh phdu thuat cb dinh cot sdng nguc
béng vit qua cubng tai cac mirc D6, D7, D9 va D10, két
hop mé cung sau D7-D8 dé giai ép tly va lay khéi u lam
giai phau bénh, két quéd mé bénh hoc va héa mé mién
dich khéng dinh chan doan bénh mé bao Langerhans.

1. Lam sang

Biéu hién lam sang clia LCH tai cot séng rat da dang,
tir khong triéu chirng dén céac rdi loan than kinh nghiém
trong. Trong y van, dau cdt séng dwoc ghi nhan 13 triéu
ching khéi phat thworng gap nhét [6]. Trong nghién clru
clia chang tdi, ca hai trudng hop déu cé biéu hién dau
c6t séng khu trd: bénh nhan nhi 12 tudi chi c6 dau cb va
han ché van dong, trong khi bénh nhan 41 tudi khéi phat
béng dau lwng kéo dai, tién trién cip tinh sau gang strc
véi triéu chivng té bi chi dwéi. Biéu nay phu hop véi nhan
dinh cta Kilpatrick va cong sw, rang triéu chirng than kinh
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thworng gép hon & ngudi trwdng thanh, dac biét khi tbn
thwong kém khéi mé mém chén ép tly hoac ré than kinh.
So sanh réng hon, nghién ctru ctia Choi va céng s [6]
vé u nguyén phat tiy sdng & tré em ciing cho thay sw
hién dién cda triéu chirng than kinh lién quan chéat ché
dén murc d6 chén ép tay, ddng thdi nhdn manh tdm quan
trong ctia chan doan sém dé cai thién két qua phuc hoi
chirc nang. Nhw vay, qua hai ca bénh va dbi chiéu y van,
c6 thé khang dinh dau cot séng la triéu chirng canh bao
quan trong trong LCH, trong khi céc biéu hién than kinh
thworng xuét hién mudn hon va lién quan tryc tiép dén
murc dd chén ép, do do viéc phat hién va can thiép sém
doéng vai trd then chét trong tién lwong.

2. Gia tri ciia X-quang, cat I&p vi tinh va cong
hwéng tir trong chan doan

Cac phuong tién chan doan hinh anh git vai tro
nén tang trong viéc phat hién va danh gia bénh mé bao
Langerhans tai cot séng, déng thoi cung cip thong tin
quan trong cho chan doan phan biét va dinh hwéng chién
lwoc didu tri. X-quang 1a buéc tiép can ban dau, thwong
cho thay céac tén thwong tiéu xwong don 6 hodc da 6,
hinh tron hodc bau duc, v&i bo ré hodc khong r6. Mot
dAu hiéu kinh dién 1a “vertebra plana”, biéu hién bang su
xep dbéi xirng toan bod than dbt séng, mac du trong mot
s6 trwong hop cé thé quan sat thay xep khong déi xirng
hodac kém theo gay xwong bénh ly [7]. Ngoai ra, sw lan
rong md mém canh cot sdng ciing c6 thé dwoc phat hién
trén X-quang & nhirng bénh nhan co tén thuwong Ién.

Chup cét I&p vi tinh cho phép danh gia chi tiét hon,
dac biét trong viéc moé ta sy pha hdy xwong. CLVT cé
kha nang phat hién cac thay déi mat d6 xwong trong than
dét sdng, cling nhuw sw hién dién cta khéi mé mém canh
c6t sébng hodc trong éng séng. Cac khdi mdé mém nay cé
thé lan rong vao 16 lién hop hodc 6ng sbng, gay chén ép
than kinh [7]. Trong giai doan héi phuc, CLVT c6 thé cho
thay hinh anh dic xwong, phan anh tién trinh lanh bénh.
Twong ty nhw X-quang, hinh anh “vertebra plana” cling
c6 thé dwoc ghi nhan trén CLVT.

Trong khi d6, cong hwéng tir 13 phwong tién tdi wu
dé danh gia chi tiét cac thay déi mé mém va tdy xwong.

Tén thwong LCH trén CHT thwéng c6 tin hiéu thap dén
trung binh trén chudi xung T1, tin hiéu trung binh dén cao
trén chudi xung T2, va bat thubc manh sau tiém thuéc
déi quang tlr. CHT déng thoi cho phép phat hién tham
nhiém cac thanh phan mé mém canh cét séng va chén
ép khoang ngoai mang cing. Bac biét, sy lan rong moé
mém t& than dét sbng vao khoang ngoai mang cirng
hodc quanh than dét séng 1a mot dac diém ndi bat, cé
thé dan dén hep dng sdng va gay chén ép than kinh [7].

Hai ca bénh trong nghién ctru clia chung t6i cho
thay sw khac biét hinh anh hoc theo nhém tudi. O’ bénh
nhi 12 tudi, CLVT phat hién tiéu xwong va xep than dbt
D1 c¢6 hinh &nh dét séng phang kém tham nhiém mo
mém lan can phu hop véi dac diém hinh anh thwong gap
ctia bénh. &’ bénh nhan 41 tudi, CHT cot sbng ngwc ghi
nhan tén thwong D8 gidm tin hiéu chudi xung T1, tang tin
hiéu chudi xung T2, ngdm thudc manh sau tiém, kém khdi
md mém chén ép tly — dac diém thuwéng gap & ngudi I6n
theo mo ta cua Kilpatrick va céng sw. BDang chu vy, trong
ca nay ton thwong khéng chi khu tri tai than dét ma con
lan vao cubng sbng hai bén khac véi dac diém trong y
van ton thwong khu tra chd yéu tai than dét séng, gay kho
khan va nham 1an trong chan doan ban dau.

Nhw vay, X-quang, cat I&p vi tinh va cdng hwéng
tlr déng vai trd bd tre 1an nhau trong chan doan LCH cot
sbng: X quang cung cap d4u hiéu ban dau va dinh hwéng,
CLVT m6 ta chi tiét d&c diém pha hdy xwong va khéi mo
mém, trong khi CHT mang lai thong tin toan dién nhét vé
tén thuwong xwong — mé mém — than kinh, ddng thoi hé tror
theo ddi tién trién va danh gia dap (ng diéu tri [8].

Mét thach thirc dang ké la cac tdn thwong ctia LCH
c6 thé mé phéng nhiéu bénh ly xwong khac, bao gém
ca lanh tinh (nang xwong, viém tly xwong) va ac tinh
(sarcoma Ewing, lymphoma, di can). Trong dd, sarcoma
Ewing va lymphoma thuwéng cé khdi mé mém Ién va pha
hiy xwong dang thAm nhap, trong khi viém dia dém —
viém xwong biéu hién kém tén thwong dia dém rd rét [8].
Do sw chdng 14n hinh anh nay, sinh thiét xwong van la
tiéu chudn vang dé chan doan xac dinh, d&c biét trong
céac trwong hop khong dién hinh.
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3. Vai tro cua hinh anh trong dinh hwéng diéu tri

Chéan doan hinh anh khéng chi cé vai trd trong phat
hién s&m tbn thwong ma con git vi tri quan trong trong
viéc dinh huwéng chién lwoc diéu tri. Céng hwéng tir cho
phép danh gia chinh xac m&c dé lan réng cla khdi mo
mém va tinh trang chén ép than kinh, tr d6 hd trg phan
tang nguy co va dwa ra quyét dinh can thiép phu hop. Dbi
v&i cac trvdng hop tén thuwong don &, phwong phap diéu
tri wu tién thudng 1a bao ton, bao gdm theo déi, nao vét
hodc tiém corticosteroid. Ngwoc lai, & nhirng bénh nhan
c6 khéi mdé mém lan réng gay chén ép ty, mat virng cot
sbng hodc gay bénh ly, phau thuat dwoc chi dinh nham
muc tiéu gidi ép than kinh va cb dinh cot sdng [9]. Pang
chu y, & tré em, cdng hwéng tlr con cho thdy kha nang
phuc hdi chiéu cao than dét sau diéu tri héa chét, nhan
manh vai trd thiét yéu cla theo d&i hinh anh lau dai.

4. Vai tré cha giai phdu bénh va héa mé mién
dich trong chan doan.

Giai phau bénh va héa mé mién dich (HMMD) la
tiéu chuan vang trong chan doan xac dinh LCH, d&c biét
khi biéu hién 1am sang va hinh anh hoc khéng dién hinh.
V& m6 bénh hoc, LCH déc trwng bdi sw tang sinh t& bao
duéi gai c6 nhan hinh ranh, kém tham nhiém lympho,
twong bao va bach cau ai toan. HMMD dién hinh dwong
tinh v&i CD1a, Langerin (CD207) va S100, déi khi CD68
cling dwgc ghi nhan [10].

Hinh 4. Hinh anh bénh mé bao
Langerhans (LCH) tai cét séng ngwec. (a)
Trén phim CLVT téi tao mét phéng sagittal
cho théy than dét séng xep hoan toan kiéu
“vertebra plana”, khéng c6 déu hiéu phan
tng tao xwong ré rét. (b) CHT T2W sagittal
cho théy than dét tén thuong téng tin hiéu

\ nhe véi khéi mé mém canh cét séng lan
vao éng séng. (c) CHT T1W sagittal truéc
tiém cho thay tin hiéu gidm tai than dét tén
thuwong. (d) CHT T1W sagittal sau tiém
thubc déi quang tir cho thay bét thubc

| manh tai than dét va mé mém canh séng,
g4y chén ép tay sbéng.

Trong nghién ctvu clia ching t6i, ca hai ca déu
dwoc chan doan xac dinh nhd md bénh hoc két hop
HMMD. & bénh nhi 12 tudi, hinh anh CLVT kha goi y
LCH, nhuwng sinh thiét va HMMD van can thiét dé loai trir
sarcoma Ewing hoac lymphoma & tré em. Dac biét, & ca
bénh nguoi Ién 41 tudi, ban dau tén thwong dwoc dinh
hwéng la di can xwong do hinh anh xam 1an cudng séng
va khéi md mém chén ép tay. Tuy nhién, HMMD dwong
tinh véi CD1a va S100 da khang dinh chan doan LCH,
nha&n manh vai trd khong thé thay thé clia xét nghiém nay
trong nhirng trudng hop dé nham 1an véi 4c tinh.

IV. KET LUAN

Bénh mé bao Langerhans tai cot séng la mét bénh ly
hiém g&p, cé thé gay mét virng cAu tric va chén ép than
kinh. Chan doan hinh anh déng vai trd quan trong trong
phat hién va dinh hwéng tdn thuwong, véi cac dau hiéu
dién hinh nhw tén thwong tiéu xwong, hinh anh ‘vertebra
plana’ trén X-quang va CLVT, ciing nhw thay déi tin hiéu
d&c trwng trén CHT. CLVT gitp danh gia chi tiét mirc do
pha hdy xwong, trong khi CHT vwot tréi trong khdo sat
tham nhiém mo6 mém va tinh trang chén ép than kinh.
Tuy nhién, do hinh &nh c6 thé chéng lan véi cac bénh ly
ac tinh ho&c viém nhiém, sinh thiét két hop hoa mé mién
dich van la tiéu chuan vang dé khang dinh chan doan.
Viéc phéi hop Iam sang, chan doan hinh anh da phwong
tién va md bénh hoc la can thiét dé dwa ra chién lwoc
diéu trj phu hop va cai thién tién lwong cho ngudi bénh.
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TOM TAT

Bénh mé bao Langerhans (Langerhans Cell Histiocytosis — LCH) 1a mét bénh 1y hiém gap, déc trung boi su ting sinh bat

thuong cia cac té bao twong tu té bao Langerhans, c6 thé gay ton thuong da co quan. Hé thong xuong 1a vi tri thuong bi anh huéng

nhét, chiém khoang 60-80% trudng hop, trong d6 ton thuong cot séng gap & 6,5-25% va co nguy co giy bién chimg than kinh

nghiém trong. Chan doan hinh anh giit vai trd quan trong trong phat hién va danh gia dic diém ton thuong, voi cac dau hidu dic

trung nhu “dét sdng phang”, ton thuong tiéu xwong kém hodc khong kém khdi mo mém, va thay doi tin hiéu trén cong huong tir.

Tuy nhién, do biéu hién d& nhdm 14n v6i cac bénh Iy khac, md bénh hoc van 1a tiéu chuén vang dé chin doan xéc dinh.

Tir khéa: Bénh mé bao Langerhans; Ton thuong xwong, Ton thuong cét song; Chan doan hinh anh.
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