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SARCOMA EWING NGOAI XUONG

NGUYEN PHAT O AM HO:

BAO CAO MOT TRUONG HOP VA HOI CUU Y VAN
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TOm tat

Sarcoma Ewing la mét loai u dc tinh 6 xuong va mé mém dac trung boi
dot bien gen EWSR1. Lan dau tién duoc miéu ta vao nam 1921 boi James
Ewing. Sarcoma Ewing ngoai xuong hiém gap dac biét 6 am ho. Bénh co
tién luong xau vi khi duoc chan doan da co di can. Muc tiéu cua bai bao
cdo nay la chia sé mot truong hop sarcoma Ewing ngoai xuong nguyén
phét 6 am ho. Bénh nhan nu, 16 tudi co khéi 6 am ho trai cach day mot
nam, vao vién vi sung dau rat. Hinh anh vi thé cho thdy cdc dam té bao
tron nho dong dang vdi bao tuong hep va khong ré mang bao tuong, nhan
tron, chat nhiém sac min va khong ré hat nhan. Cédc té bao u bat mau voi
phuong phap nhuom PAS, duong tinh voi ddu an CD99, va am tinh voi cac
ddu an CD45, CK, Chromogranin, NSE, MS Actin, S100, Synaptophysin.

Tir khéa: Sarcoma ngoai xuong, am ho, mé mém.

Abstract

PRIMARY EXTRASKELETAL EWING'S SARCOMA OF
VULVA: A CASE REPORT AND LITERATURE REVIEW

Extraskeletal Ewing’s sarcoma is a maglignant tumor in bone and
soft tissue characterized by the EWSR1gene mutation, It was first
described by James Ewing in 1921, as a case of osteosarcoma with
high malignancy. Extraskeletal Ewing is extremly rare in female vulva.
Poor prognosis because it is metastasis when diagnosed. The aim of
this report is to share a case of primary extraskeletal Ewing’s sarcoma
in the vulva. A female patient, 16 years old, had a tumor in the left
vulva a year ago, went to the hospital because of painful and swelling.
Histopathological examination showed uniform sheets of small round
cells with scanty, indistinct cytoplasmic outline, round nuclei with fine
chromatin and inconspicuous nucleoli. Tumor cells were stained with
PAS stain, positive with CD99 marker and negative with CD45, CK,
Chromogranin, NSE, MS Actin, S100, Synaptophysin.

Key words: Extraskeletal Ewing’s sarcoma, vulva, soft tissue.



1. Gi6i thiéu

Sarcoma Ewing (ES) la logi u éc tinh nguyén
phat 6 xuong hay gap thu hai sau sarcoma
xuong, dugc James Ewing mé té& lan dau vao
nam 1921 [1]. Ngay nay, dya vao di truyén té
bao va sinh hoc phéan to ngusi ta chdp nhan ES
va u than kinh ngogi bi nguyén thuoy (PNET) la
nhiong bién thé cung mét logi céc véi mic do
biet héa than kinh khac nhau. Néu nhong u nay
it biet hoa than kinh thi xép la ES; con cdc u ¢
biet héa than kinh nhigu thi xép vao PNET [2].
Sarcoma Ewing l& mét bénh hiém gap véi xdp xi
3 ca trén mot triéu dan méi nam. Sarcoma Ewing
ngodi xuong/U than kinh ngogi bi nguyén thuy
ngoqi vi chiém tu 6 dén 47% téng s6 ca ES [3].
Sarcoma Ewing ngoai xuong thudng xuét phat tu
mé mém quanh céc xuong dai nhu sun hay co,
mét s6 bdo cdo & vi tri hiém gap nhu thanh quén,
khoang mui, c&, phéi, khoang sau mang bung,
trung thét va dusng sinh duc. Dén nay mdi chi
c6 29 ca ES ngodi xuong 6 vi tri ém ho va am
dao dugc bdo cdo trong y van [4]. Thusng gap &
dé tudi tu 10 dén 20 nam. Tién lugng bénh xdu
vi khi dugc chén dodn thusng da cé di can [2].
Chung t6i bdo cdo mét ca bénh Sarcoma Ewing
ngodi xuong nguyén phdat & am hé trén mét bénh
nhan no 16 tuéi.

2. Ca bénh

Bénh su

Bénh nhan no, Phan Diéu L, thdy khsi sung
& am ho tréi mot nam nay, khi d6 bénh nhan di
kham dugc chén dodn viem tuyén Bartholin. Hai
tuan gan day bénh nhan théy khéi to nhanh len,
dau rdt vao vién tinh Hoa Binh dugc cho dung
khang sinh khong d& va chuyén ra benh vien Phy
Sén Trung Uong. Khdm thdy bénh nhan c6 mot
khsi u chéc, khong ré ranh gidi, kich thusc 6x5cm
& méi |6n ém ho ben tréi khong thdy loét, be mat
da nguyén ven. Céc xét nghiém huyét hoc va sinh
héa mdau cho két qia binh thusng. Bénh nhan
dugc chi dinh mé béc u ngay 18/03/2018.

Dai thé: U da cét thanh nhigu manh nang 15g,
dién cét mém mau héng hodic vang nhat kém theo
mét manh da bé mat nhén.

Vi thé: M6 bénh hoc khéi u théy cdc té baio u dong
dang xanh tron nhé, nhan dam mau, chét nhiém séc
kha min, khéng ré hat nhén, bao tuong hep va vién
baio tuong khong ré. Cdc t€ bao nay xép thanh dém,
be, quay quanh mach va dugc phan cach véi nhau
bsi mé déem xo. Xen lan mét s6 vung hogi ta. Két qua
nhuém héa mé mién dich: Cac € bao u bét mau véi
phuong phdp nhuém PAS, duong tinh véi manh lan
t6a véi déu én CD99, vimentin, phdn ung ém tinh
Véi cée déu én CD45, CK, Chromogranin, NSE, MS
Actin, S100, Synaptophysin. Két luan: Hinh énh me
bénh hoc va héa mé mién dich phU th v3i Sarcoma
Ewing ngoai xuong.

Sau mé béc u 3 thang thi bénh nhan xuét hién di
céin phéi va dugc diéu tri héa chét. Sau 6 dot digu tri
héa chét bénh nhan phai ngung diéu tri vi viem mach
maAu va viém néi tam mach, khéi di can phéi to len.
Khéng phdt hién thém t6n thuong di cain 6 vi tri khac.

'-: B .l.--'ﬂ.:".-il ';pr_. U ]
Hinh 3: Té bao u duang tinh véi déu dn (D99 (x100)
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3. Ban luan

Sarcoma Ewing la sarcoma xdy ra nhigu
thy hai 6 xuong va mé mém trén tré em (15%).
Sarcoma Ewing ngodi xuong thudng xdy ra 6 mé
meém & than hodc tu chi dac biét la thanh ngyc va
vung canh cét séng, nhung rét hiém bdo cdo & vi
tri thanh quén, khoang mai, <6, phéi, sau khoang
phuc mac, trung thét va dusng sinh dyc. G am ho
va éam dao chi ¢6 29 ca duoc bdo cdo [4]. Tudi
trung binh la 15 tusi, hay gap tu 10 dén 20 tusi.
Ty lé nam: no la 1.4:1. Hay gap 6 ngusi da tréng,
it géip ngusi chau Phi hogic My géc Phi [2].

Triéu chung lam sang: Sung va dau tai chs,
kich thuéc tang nhanh, khi & vi tri am ho thi khéi u
la mot khéi dusi da hogc gisng khéi dang polyp,
tuong ty nang Bartholin. B& mat da c6 thé loét hoaic
khéng. Ngodi ra con cé cdc triéu ching toan than
nhu sét, thiéu mau, tang bach cau [2], [5].

Pac diém mo bénh hoc

Dai the:

U c6 kich thuéc thay déi, tu mét khéi nhé 2cm
dudi da 16i t6i khéi c6 dusng kinh 20cm. Khéng ré
ranh gidi. Dién cét u xam, bg, thusng cé chay mau
var hogi 10, c6 thé c6 nang héa véi chét hoai 1 [5].

Vi thé: Céc mang ddm 1€ bao u véi nhan xanh
tron nhd. Chét nhiém séc phan tan va khéng ré hat
nhan. Mang bao tuong hep va khéng ré mang,
c6 thé bao tuong séng do chua glycogen. Cé thé
cé biet héa ngoai bi than kinh (Hoa heng Homer
Wright rosettes - Cdc cdu tric tgo ra béi nhém té
baio u quay xung quanh mét khodng tréng cé chua
phéin bao tuong tu céc & bao bao quanh). Mét s6
hiém u c6 6 nhé t& bao hinh thoi. Giva céc t& bao
u 6 réit it sgi tao keo var soi chun. Hoai ti thusng
g&ip va git dugce 1 bao u quanh mach Ngodi ra cé
moét s6 bién thé hiém gap nhu bién thé khong dién
hinh (t& bao l6n) véi nhan 16n hon chét nhiém séc
the, mang nhan khéng déu, hat nhan rs, da hinh
thai va ¢6 vung hinh thoi. Bién thé t& bao sang va
xo héa [2], [5].

Thuat ngo PNET duge dung lan dau véi cac khsi
u ES c6 1 20% hinh hoa héng trén thé tich benh
phdm. Gan day ngusi ta chdp nhan ES va PNET
la nhng bién thé coa cing mét logi u. Tét cé céc
u naly déu cé chung céc bét thusng vé di truyén
t€ bao va phan t0; c6 cung tién lugng va do vay

viéc xép loai u d6 la ES hay PNET khéng con quan
trong noa [2].

Bao tuong t€ bao u Sarcoma Ewing bét mau
hong véi phuong phdp nhuém Periodic acid Schiff
(PAS). PAS la mét phuong phép nhuem dugc su
dung khd phé bién & cac khoa gidi phéu beénh
dé phat hien polysaccharides nhu glycogen,
mucosubstance. Trong bao tuosng EW c¢é chua
glycogen, chinh vi valy déay cong la mét goi y cuc ki
quan trong dé phan biét EW véi céc u khdc trong
nhém u t& bao xanh tron nhé 6 nhing co sé chua
thuc hién nhuém héa mé mién dich. Tuy nhién cé
t6i 1/3 u EW khéng cé bat mau véi PAS, va ¢
mét 6 u nhu U lympho lymphoblastic ¢6 bat mau
véi PAS [6].

Héa mé mién dich: Céc € bao u ES duong
tinh v&i déu én CD99 véi dac trung lad mang nhéan
bét mau manh, lan téa. Trusng hop bét mau yéu
hogc tung & thi nén nght dén cdc chén dodn khdc.
CD99 la mot glycoprotein 32 kDa 6 be mat té
bao dugc mé héa bsi gen MIC2, c6 mat & mang
bdo tuong cia u EW/PNET. Tuy nhién, ngusi ta
cong thédy MIC2 ¢ mét & u lympho lymphoblastic,
thymoma... Mét ddu én kha nhay khéc l& FLI-1
nhung khéng déc hiéu cho ES (duong tinh 6 nhéan)
[7]. Cé thé bét mau dang & véi CK, CD117, S100
trong 25-30% cdc trusng hop. Am tinh véi cdc déu
&n Myogenin, MYOD1, TdT, CD56, WT1, CD45,
TLET, SMA.

Sy c6 mat coa chuyén doan 1(11;22)(q24;12)
trén nhiém séc thé dac hiéu coo cho Ewing
Sarcoma/u ngogi bi than kinh nguyén thoy vi da
dugc tim thdy trén 90% s6 u [7].

Chén doan phan biét: ES can dugc chdn dodn
phan biét véi mot s6 ung thu khdc trong nhém u 16
bao xanh tron nhé nhu:

Sarcoma co van: Té bao thusng 16n hon
Sarcoma Ewing. Ngodi cdc té bao xanh tron nhé
thi con xudt hien mot s6 nguyén bdo co van cé
bdo tuong réng ua axit va 1 bao nhigu nhan dang
vong hoa. Hinh énh vi thé thusng gap la céc 1 bao
u xép thanh nhang 6 nhé bao quang bsi mé dem
s6 tao lén nhang hinh énh giéng t6 ong. Héa mé
mién dich: cdc 1€ bao u duong tinh véi cac déu én
co, thusng ém tinh véi déu én CD99.

U nguyén bao than kinh: Thusng gap dusi 10
tusi. Vi thé: Ngodi cdc té bao xanh tron nhé thi



con ¢6 cdc nguyén bao than kinh véi cac biét hod
t& bao hach. Héa mé mién dich: céc té bao u phén
Ung duong tinh véi cac déu én Synaptophysin,
Chromogranin, NSE, CD56 va NB84; éam tinh véi
déu én CD99.

Ung thu biéu mé t€ bao nhé: Thusng & néi tang
nhung c6 thé di can t6i. Céc t€ bao u thusng cé
nhan bau dyc giéng hat théc, bao tuong hep. Héa
mé mién dich: Céc té bao u duong tinh véi CD5,
TTF1, thusng duong tinh dang dot-like véi déu én
CK v& ém tinh véi déu én CD99 trong hau hét cac
trusng hop.

Lymphoma: Bénh nhan thusng trén 20 tuéi.
Cdc té bao u phén Ung duong tinh véi déu én
CD45. Am tinh véi déu dn CD99 (try u lympho
lymphoblast).

bieéu tri:

Mang luéi ung thu toan dién quéc gia (NCCN)
va higp hoi ung thu Hoa Ky khuyén cdo réing déi véi
khéi u chua c6 di can thi nén phéu thuat va/ hoac
xa tri két hop véi héa tri. Khéi u ducc phéu thuat
véi cdc dién cét 3 chigu khong con u la tét nhét.
EES khd nhay cém véi tia xa, nhung nhing cdi tién
trong ky thuat phéu thuat va nhang rui ro lien quan
dén xa tri (khéi u dc tinh tho phét) da lam giam sy
phy thuéc véio xa tri. Héa tri ¢ thé dugc chi dinh
sau phéu thuat dé cai thien ty lé séng sot chung
var giégm kha nang ti phat khéi u. Hién nay, héa

tri lieu xen ke cdc thuéc vincristine, doxorubicin,
cyclophosphamide va ifosfamide, etoposide (VDC/
IE) var digu tri khi u chinh bang phéu thuat va /
hoac xa tri tao thanh cach ti€p can théng thuéng
v6i sarcoma Ewing ngodi xuong chua ¢é di can
6 Bac My [3], [8]. Déi véi Sarcoma Ewing ngoai
xuong da c6 di can hodc beénh tai phét khong thé
cét bé dugc thi lya chon duy nhét la héa tri, vi hau
hét benh nhan da bi xa tri truée dé [3].

Theo doi va tién luong:

Vi tri thusng gap di can bao gém phéi, xuong
va t0y xuong. Ty lé séng 10 nam déi véi u chua di
can l& 67%. Déi véi nhing trusng hop da cé di can
l&d 28%. Mot s6 yéu 16 anh hudng dén ty lé séng sot
l&x kich thusce u nguyén phét >10cm, da cé di can,
vi tri u gain dudng tryc co thé, tusi benh nhan trén

19 nam [2].

4. KET LUAN

Sarcoma Ewing ngodi xuong rét hiém gap, dac
biét la 6 vi tri am ho véi déu hieu lam sang khong
daic hiéu, tién trién nhanh, tien lugng xdu vi phét
hién muon. Chén dodn xdc dinh dua vao tieu bén
HE, két hop véi nhuom héa mé mién dich la can
thiét. Dac biet véi déiu én CD99. O cée co s6 khong
thyc hien dugc ky thuat héa mé mién dich, phuong
phdp héa mé (nhuém PAS) cing la mét lya chon.
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