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CAP NHAT VE BENH TE BAO MAST

BS. Nguyén Thi Hué’

1.DAI CUONG

Bénh té bao mast (mastocytosis) gom mot
nhom cac bénh dac trung béi su tich tu mét dong
té bao mast (mét clone té bao) tai mét hodc nhiéu
mé trong co thé bao gém da, tdy xuang, gan, lach,
6ng tiéu héa va hach bach huyét.

Muc d6 nang clia bénh té bao mast phu
thudc vao s6 lugng té bao bi tich tu trong mé.
Cang nhiéu té bao mast tich tu thi triéu ching
cang nang né.

Bénh té€ bao mast nhin chung gém hai thé
chinh la thé khu trd & da chiém chud yéu va thé
toan than véi cac triéu ching toan than.

2.NGUYEN NHAN

Hau hét cac thé clia bénh té€ bao mast déu
gay ra bai dot bién gen c-KIT nam trén nhiém sac
thé 4912. Gen c-KIT ma hoa cho KIT (CD117, hay
Stem Cell Factor receptor) trén té bao mast, mot
thu thé tyrosine kynase type Ill. Stem Cell Factor
(SCF) la chat gan ctia KIT va can thiét cho su séng
cUa té bao mast. Khi gen nay dot bién sé dan dén
bat thudng thu thé KIT, két qua |a hoat hoa lién tuc
thu thé nay. Su hoat hda nay sé truyén tin hiéu ctia
KIT vao nhan té bao lam té bao tang sinh khong
kiém soat va khong di vao con dudng chét theo
chuong trinh va cuéi cling la lam tang sinh té bao.
Dot bién gen KIT gay tang trudng qua mic mot
dong té bao mast va dan téi tich tu bat thuong
trong cac mé co thé.

1: Bénh vién Bach Mai
DOI:10.56320/tcdlhvn.37.30
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Dot bién gen nay di truyén & mét so ca, tuc la
con cdi thta huéng cla cha me, tuy nhién trong
da s6 cac truong hgp, dot bién nay la tu phat, tuc
la khong cé tién st gia dinh vé bénh.
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Hinh 1: Vi tri trén KIT trén cdnh dai nhiém sdc
thé sé 4 (Nguén: internet)

3.DAI CUONG VE TE BAO MAST

Té bao mast (mast cell) la moét té€ bao binh
thudng trong ca thé, thudng xuat hién & da va cac
mo khac. Ching dong vai trod trong mién dich bam
sinh, mién dich chéng vi khuan - ky sinh tring va
giai doan dau tién cta qua trinh lién thuong déi
vGi mét ton thuong mé.

Cac thanh phan chia trong cac hat bao
tuang clia té bao mast gom: histamin, leukotrien
C4, prostaglandin D2, carboxypeptidase, heparin,
TNF-K,

cathepsin  G-like protease, tryptase,

chymase, interleukin-8...

Khi té bao mast dugc hoat héa, cac chat trung
gian héa hoc nay dugc gidi phdng vao mé da xung
qguanh, v&i cac chic nang: trung gian viém, gian
mach tai chd... dan dén ngua, phu, dé tai cho, déi
khi la tao thanh mun nuéc bong nuéc.

Day cling la mot phan ting bao vé clia ca thé.
Vi du khi bi mubi dét, mudi sé tiém nudc bot clia
chiing vao da, nudc bot ciia mudi sé kich thich
hoat héa té bao mast & cac muic dé khac nhau tuy
theo tinh nhay cdm ctia méi ngudi dan dén tao



phan Uing ngua, tao san phu. Pap ung kho chiu
nay lam cho con ngudi nhan thuic dugc va tranh
bi mubi dét lai.

D4au hiéu Darier: Cha xat mot vung da nao
dé, néu xuat hién do, phu va ngura trong vong vai
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phut thi d6 la dau hiéu Darier duong tinh. Déi véi
tré nho, c6 thé xuat hién mun nudc bong nudc sau
dé. Dau hiéu Darier gap trong tat ca cac thé bénh

té bao mast tai da.

Hinh 2 a, b: Déu hiéu Darier duong tinh & bénh nhén may day sdc té (Nguén: dermnetnz.org)

Hinh 3: Ddu hiéu Darier duong tinh & bénh nhén
u té bao mast don déc (Ngudn: dermnetnz.org)

4. PHAN LOAI

- C6 thé phan loai bénh té bao mast thanh hai
nhém chinh:

+ Bénh té bao mast khu tri - Localised
mastocytosis (chi khu trd & 1 m6 duy nhat).

+ Bénh té bao mast hé théng - Systemic
mastocytosis (c6 thé anh hudng dén nhiéu mo).

- Phan loai bénh t&€ bao mast ctia T6 chuc Y té
Thé gigi (WHO) nam 2016:

+ Bénh té bao mast & da (Cutaneous
mastocytosis).

+ Bénh té€ bao mast hé théng tién trién cham
(Indolent systemic mastocytosis).

+ Bénh té bao mast hé théng kém bénh
mau (Systemic mastocytosis with associated
haematological disease).

+ Bénh té€ bao mast hé thdng tién trién nhanh
(Aggressive systemic mastocytosis).

+ Bénh té€ bao mast hé théng tién trién am
tham (Smouldering systemic mastocytosis).
+ Lo xé mi té bao mast (Mast cell leukaemia).
+ Sarcom té bao mast (Mast cell sarcoma).
té bao mast

+ Bénh khong & da

(Extracutaneous mastocytoma).
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5.BENH TE BAO MAST G DA

- D4u hiéu Darier duong tinh la dac trung cta
tat ca cac thé bénh té bao mast & da.

- Xap xi 2/3 cac ca bénh té bao mast & da gap
G tré em.

- Bénh té bao mast ¢ da dugc phan loai thanh:

+ U té bao mast don doc (Solitary mastocytoma).

+ Bénh té bao mast & da dang dat sin
(Maculopapular cutaneous mastocytosis).

+ Bénh té bao mast & da lan toa (Diffuse
cutaneous mastocytosis).

+ Bénh té bao mast & da gian mach
(Telangiectatic mastocytosis
(telangiectasia macularis eruptiva perstans).

cutaneous

C

Hinh 4 a, b, c: U té bao mast don déc (Ngudn: dermnetnz.org)
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+ U té bao mast dang mang (Plaque-type
mastocytoma).
+ U té bao mast dang cuc don déc va da

ton thuong (Solitary and multiple nodular
mastocytomas).

Trong d6, u té bao mast don déc va bénh té
bao mast & da dang dat san la cac thé thudng gap
nhat & tré em.

5.1.Utébaomastdondéc(Solitarymastocytoma)

+ Thudng gap & tré nhoé.

+ Bi€u hién la m6t mang dat, day, mau hoi do
hoac hoi vang nau.

+ Thudng mat di hoan toan hoac gan hoan
toan theo thai gian.
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5.2. Bénh té bao mast & da dang dat san + Bénh té bao mast & da dang dét sén & tré

(Maculopapular cutaneous mastocytosis) em thudng tu bién mat nhung & ngudi Ién thi it
+ Bénh t& bao mast & da dang dat san trusc  kha nang hon nhiéu.

day goi la may day sac t6 (urticaria pigmentosa). + Bénh té bao mast & da dang dat sdn c6

Day la thé bénh thudng gap nhét & cd nguoi 16N thé di kem véi cac trieu ching toan than.
va tré em.

Hinh 5 a, b, c: Bénh té bao mast & da dang ddt sdn (Nguén: dermnetnz.org)
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5.3. Bénh té bao mast & da lan téa (Diffuse - Bénh té bao mast & da lan tdéa & tré vi thanh
cutaneous mastocytosis) nién va ngudi trudng thanh thudng biéu hién bai

- Bénh té bao mast & da lan téa & tré nhé  da day, giong nhu da thudc (leather) day Ién lan
thudng biéu hién vai bénh canh dé da toan than, téa toan than hodc gan nhu toan than kém theo

d6i khi 1a mun nudc bong nudc lan toa. dau hiéu Darier duong tinh.

Hinh 6 a, b, c: Bénh té bao mast & da lan téa (Nguén: dermnetnz.org)
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5.4. Bénh té bao mast & da gian mach macularis eruptiva perstans - TMEP).
(Telangiectatic  cutaneous  mastocytosis
(telangiectasia macularis eruptiva perstans)

+ Bénh té bao mast & da gian mach dac trung
bai gian mach lan tda va rat dai dang, thinh thoang
+ Bénh té bao mast & da gian mach con dugc ¢ thé kém theo triéu ching hé théng.
goi la dat dé gian mach kéo dai (telangiectasia

Hinh 8: Tén thu'ong ctia bénh té bao mast & da gidn mach duéi dermoscopy
(Nguén: dermnetnz.org)
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6. BENH TE BAO MAST HE THONG

- Bénh té bao mast hé théng bao gém:

+ Bénh té bao mast hé théng tién trién cham
(Indolent systemic mastocytosis).

+ Bénh té bao mast hé théng kém bénh
mau (Systemic mastocytosis with associated
haematological disease).

+ Bénh té bao mast hé théng tién trién nhanh
(Aggressive systemic mastocytosis).

+ Bénh t€ bao mast hé théng tién trién am
tham (Smouldering systemic mastocytosis).

- Ty lé bénh té bao mast hé théng & ngudi
trudng thanh cao hon nhiéu so véi tré em (cuc ky
hiém gdp & tré em).

- Bénh t&€ bao mast hé théng duoc chan doan
khico 1tiéu chuan chinh va 1 hodc nhiéu hon 1 tiéu
chuén phu, hoac khi c6 ti 3 tiéu chuan phu trg lén.

+Tiéu chudn chan doan chinh:

Nhiéu viing tham nhiém day dac té bao mast
trong tly xuong hoac cac co quan khac khéng
phai da, dugc xac dinh bang cac nhuém mé hoc,
nhutryptase té bao mast (tich tu > 15 té bao mast).

+Tiéu chuan chén doan phu:

« Tham nhiém té bao mast trong tdy xuong hodc
cac co quan khac khong phai da, ¢ > 25% té bao bao
mast hinh con quay (spindle-shaped) hodc khong dién
hinh khac HOAC trong tdly xuong nhuém c6 > 25% té
bao mast c6 hinh con quay hoac khéng dién hinh khac.

- Dot bién diém hoat déng clia SCF (stem
cell factor), c-KIT trong codon (don vi ma, gom 3
nucleotide) 816 & ca quan khéng phai da.

« Phét hién dugc té bao mast & cac co quan
khong phdi da duong tinh véi CD117 kem theo
CD2 hodc CD5 hodc ca 2 bang phuong phap dém
té€ bao dong chay (flow cytometry).
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« Nong do tryptase huyét thanh > 20ng/mL
dai dang (khong ap dung & bénh nhan bénh té
bao mast hé thong kém bénh mau.

6.1.Bénh té bao mast hé théng tién trién cham
(Indolent systemic mastocytosis)

+ Bénh t€ bao mast hé thdng tién trién cham
la thé thudng gap nhat trong nhém bénh nay vai
cac biéu hién nang hé théng & muic t6i thiéu.

+ Bénh déc trung bdi ty 1& t€ bao mast thap (<
30%), cac triéu chiing lién quan dén cac chat trung gian
héa hoc nhu con dé biling, tiéu chay, va triéu chiing da
da (thudng la ki€u bénh té bao mast §da dang dét san).

+ Dudi nhém hiém hon cia bénh té bao mast
hé théng tién trién cham:

«Tich tu té€ bao mast don doc trong tdy xuang
(Isolated bone marrow mastocytosis).

«Bénh té bao mast hé thong biét hoa tét (Well-
differentiated systemic mastocytosis): Té bao hinh
tron; tham nhiém té€ bao mast da 6, dac, khdng biéu
hién CD25; dét bién KIT bén ngoai codon 816).

« Bénh té€ bao mast hé théng tién trién am
tham (Smouldering systemic mastocytosis): Tty
xuong tang sinh té€ bao dang lanh tinh hodc dang
ranh gidi; di san; xam nhap té bao mast trong tay
xuong > 30%, tryptase huyét thanh > 200ng/mL;
gan, lach, hach to nhung khéng ¢6 suy chic nang.

6.2. Bénh té bao mast hé théng kém bénh
mau (Systemic mastocytosis with associated
haematological disease)

- Bénh té bao mast hé thong kém bénh mau
hay tén day du la bénh té bao mast hé thong kem
bénh mau dong té bao khéng phai té bao mast
(Systemic mastocytosis with associated clonal
haematological non-mast cell lineage disease).

- Chiém khoang 1/3 bénh té bao mast hé thong.



-Dac trung béi d6ng mac cac khéi u tang sinh
tay (trong d6 tly xuong tang san xuat cac té bao
mau) va di san tay (trong dé tly xuong san xuat
qua it té bao mau).
6.3.Bénh té bao mast hé théng tién trién nhanh
(Aggressive systemic mastocytosis)

- Hju qua clia tang sinh té bao mast khong
kiém soat dugc dan dén suy chic nang co quan.

- Triéu ching bao gém: Con do bling, ngua,
huyét ap thap, phan vé, tiéu chay, xuat huyét tiéu hoa
kém theo ndng do tryptase huyét thanh cao. Bénh
canh nay c6 thé dan dén cac bién chiing: gidam cac
dong té bao mau, tiéu xuong va loang xuong dan
dén gay xuang, kém hap thu, sut can, lach to hoat
déng qua muc dan dén tan mau, gan to vdi suy chiic
nang gan, c6 truéng, tang ap luc tinh mach cda.

7. CAC THE KHAC CUA BENH TE BAO MAST

- Lo x& mi té bao mast (Mast cell leukaemia).
+Thé hiém gap.

+ Dac trung bdi té€ bao mast vdi tinh chat ac
tinh luu hanh trong tuan hoan.

+Tién lugng rat xau.
- Sarcom té bao mast (Mast cell sarcoma).

+ Dac trung bdi té bao mast véi tinh chat ac
tinh tich tu tao thanh khé u dac.

-Bénhtébaomastkhong dda (Extracutaneous
mastocytoma).

+ La khéi u té bao mast lanh tinh khu trd & cac

cd quan khoéng phai da.

8. CHAN POAN XAC DINH BENH TE BAO MAST

Bénh té bao mast & da thuding chan doan dua
vao lam sang va dau hiéu Darier. Tuy nhién, sinh
thiét da c6 thé gitip chan doan xac dinh.
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Chu y rang, c6 thé khé nhin thay té€ bao
mast trén cac nhudém mo hoc tiéu chuan bang
haematoxylin-eosin (H&E). Té bao mast dugc xac
dinh bang cac nhuém dac hiéu hon, chang han nhu
Giemsa, toluidine blue, Astra blue hoac nhuém héa
mo mién dich nhu tryptase va CD117 (nhudm phat
hién thu thé mang c-KIT trén bé mat t€ bao mast).

Xét nghiém mau néu c6 néng doé tryptase
tang cao la mot goi y cla biéu hién hé théng cla
bénh té€ bao mast.

9. DIEU TRI BENH TE BAO MAST

Hau hét cac thé khu trd clia bénh té bao mast &
da ma khong cé triéu ching thi khong can diéu tri.
9.1. Piéu tri chung

Diéu tri cho bénh nhan cé triéu ching khéng
thé thi€u cac bién phap chung dé tranh cac yéu té
kich thich giai phéng histamin. Can dac biét than
trong vai nhiing bénh nhan thé hé théng hoac thé
dalan tda, dac biét néu cé tryptase huyét thanh tang
cao khivé cdm cho tha thuat hodc chup cac ky thuat
chén doan hinh anh ¢6 tiém thuéc can quang.

Cac yéu t6 kich hoat té bao mast gom:

- Tac nhan vat ly: Nhiét va lanh, 4nh sdng mat
trdi, thay ddi nhiét do dot ngot, cha xat/de nén
ton thuong da.

- Yéu t6 cdm xuc: Cang thang, lo 1dng, mat ngu.

- Thuéc: Aspirin va NSAIDs; morphin, codein
va cac dan xuat cung nhém; thuéc ho; bia rugu;
gady té tai ch6; chen beta; khang khang cholinergic
(vi du scopolamin); vancomycin; amphotericin B;
thiamin (vitamin B1).

- DOc té: Con trung thudc bd canh mang
(Hymenoptera, nhu ong, kién...), noc doc ran.

- Bénh nhiém trung c6 s6t: Nhiém vi khuan, virus.

- Khac: Tha thuat néi soi va nha khoa; vac xin; phau
thuat; méi trudng cdn quang, dac biét la loai chia iod.
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9.2. Piéu tri dac hiéu
- Cac thuéc khang histamin H1 khéng an than nhu
cetirizin gitip cai thién triéu chiing lién quan dén histamin.
- Cac thu6c khang histamin H2 (cimetidin,

ranitidin...), thu6c khang leukotrien, natri
cromoglycat va omalizumab (chi dinh off-label)

mang lai hiéu qua trong moét s6 trudng hop.

- Diéu tri anh sang (thuong la UVB dai hep
hodc PUVA) da dugc sir dung dé diéu tri bénh té
bao mast & da khu trd trong mot sé trudng hap.

- Cac triéu chung tiéu héa: Cac khang histamin
H2, thuéc Uc ché bom proton (omeprazol,
lansoprazol, pantoprazol...), hodc natri cromoglycat
dudng udng c6 thé cai thién triéu ching.

- Adrenalin/epinephrin tiém dudi da (nhu
EpiPen®): S&r dung cho cac phan Uing phan vé.

- Steroid dudng udng: Co thé dung trong mot
sO trudng hgp bénh té bao mast hé théng (hoat
déng nhu chat 6n dinh t€ bao mast).

- Loang xuong: Nén dugc quan tam va diéu tri
3 bénh nhan bénh té bao mast.

- DGi véi nhiing trudng hop bénh té bao mast
hé théng nang hodc tién trién nhanh, c6 thé s
dung don doc hodc phéi hgp cac diéu tri sau day:

+ Miltefosin: Uc ché gidi phéng chat trung
gian hoa hoc va viém do té bao mast.

+ Céc thuéc Uc ché KIT: Midostaurin va
dasatinib, da dugc ching minh la c6 thé tc ché
D816V (mot trong nhitng dot bién KIT dac biét gap
trong bénh té bao mast) va lam trung gian hoat hda
KIT. Imatinib, masitinib va bafetinib khéng thé chen
D816V va khong hiéu qua trong bénh té bao mast.

+ Cac khéng thé nhdm dich khéng lai té€ bao
mast va men tryptase cla té bao mast (dang duoc
phat trién).

+ Interferon alpha.
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+ Hoéa tri: Cladribin, cytarabin, fludarabin va
hydroxyurea.

- Bénh t&€ bao mast hé théng tién trién nhanh,
lo xé mi té bao mast va sarcoma té bao mast cé
thé dugc diéu tri bang da héa tri liéu va ghép té
bao gbc tly xuang.
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