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TOM TAT

Ung thu phéi nguyén phdt & tré em va vi thanh nién thudng hiém gdp trén Iém sdng. Viéc
chdn dodn thuéng muén hon so véi nhitng khéi u khdc ciia ung thu hé buéu ddc & tré em. Bénh
sinh ung thu phéi tré em chua duoc biét ré ngoai trir nhiing gia thuyét vé su thay déi cua yéu
té gen va tdc déng ciia méi trudng séng. Cdc dang ung thu phéi nguyén phdt tré em c6 thé gdp
nhu'u dang carcinoid chiém khodng 63%, con lai la carcinom tuyén chi chiém khodng 2%. Trong
bai téng quan y vdn nay, ching téi sé tong hop cdc y vén trén thé giéi vé nhém bénh nhi ung thu
ph&i nguyén phdt nhdm muc dich hiéu ré hon vé ddc diém vé yéu té sinh bénh, chdn dodn, diéu
tri, va tién lugng trén nhom bénh nhan it gdp nay.

ABSTRACT
PEDIATRIC PRIMARY LUNG CANCERS

Primary lung cancer in children and adolescents is rare in clinical practice. Diagnosis is often later
than other pediatric solid tumors. The etiological pediatric pulmonary cancer is not clearly known
except for theories about changes in genetic factors and the impact of environmental circumstances.
The types of primary lung cancer children may encounter such as carcinoid tumors, which account for
about 63%, the remaining is adenocarcinoma, sarcoma. In this literature review, we will summarize
the literature of primary pediatric lung cancers, in order to better understanding the characteristics

of pathogenesis, diagnosis, treatment, and prognosis in this less common group.
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1. GIGI THIEU
1.1.Dich té

Ung thu phéi nguyén phat & tré em va vi thanh
nién rat hiém gap, chiém khodng 0.05/100 000. So
vGi cau trdc md hoc gidi phau bénh cia ung thu
phéi ngudi I16n, thi dang gidi phau bénh carcinom
tuyén chi€ém khoang tir 2%. Trong mét tréng két
25 nam kinh nghiém tai Bénh vién Nhi Texas &
204 bénh nhi ¢6 khéi u & phéi, Dishop va céng
su da ghi nhan khoang 14 trudng hap (6,9%) tén
thuong ac tinh nguyén phat tai phéi, 20 trudng
hop (9,8%) tén thuong lanh tinh, va 170 trudng
hgp con lai (83,3%) ton thuong phdi do di can [1].
Trong cac tén thuong nguyén phat tai phdi, dang
thudng gap nhat la u nguyén bao phéi mang phaéi
(Pleuropulmonary blastoma) va u dang carcinoid
(Carcinoid tumor), con lai la cac dang khac nhu
u nguyén bao sgi ca chung qua phé quan bam
sinh (Congenital peribronchial myofibroblastic
tumor), sarcom, carcinom tuyén, va u trung mé.
Ghi nhan thdy nhiing bénh nhi nay cé lién quan
dén tinh trang nhiém virus Epstein-Barr va kém
theo tinh trang suy giam mién dich, va cac réi
loan lién quan dén tang sinh déng té bao lympho
kem theo [1].

Trong nghién ctu cGia Rojas va cdng su nam
2015, dac diém phan bd ung thu phéi nguyén
phat & tré dugi 18 tudi ti nam 1998 dén nam
2011 theo dir liéu ung thu quéc gia & My théng
ké & 211 tré em. U carcinoid chiém 133 trudng
hgp (63%), theo sau la carcinom dang nhay gém
37 tré (18%), carcinom té bao gai c6 19 tré (9%),
carcinom tuyén phé quan phé nang chiém 2%, va
¢6 2 trudng hagp la carcinom té bao nhé [2].

1.2. Chan doan gidi phdu bénh - sinh hoc
phan ta

Chan doan xac dinh ung thu phéi nguyén
phat thuéng dua vao giadi phau bénh két hgp
nhuém héa mé mién dich dé xac dinh nguén
géc co quan trong nhiing trudng hap khé chan
doan xac dinh. Lai huynh quang tai ché c¢é vai tro
trong chan doan cac tén thuong cé kém theo cac
dot bién nhu ALK (anaplastic lymphoma kinase),

ROS1 (recepteor tyrosine kinase), c-ros oncogene
1, RET (rearraged during transfection). Bén canh
dé, cung véi su phat trién clia cac ky thuat mai
trong chan doan sinh hoc phan tu, giai trinh tu
gen thé hé méi ciing dugc ap dung dé khao sat
cac dot bién khac trén phan ti ADN [3].

1.3.Tién luong

Tién lugng bénh nhi u carcinoid va biéu mé
nhay thudng tét hon so véi nhém con lai trong
nghién ciu cta Rojas va céng su vGi séng con
5 nam tr 95%-100% & giai doan sém. Ung thu
phéi biéu mé tuyén cé tién lugng thap nhat chi
khoang 26% [2].

2. CAC TON THUONG UNG THU PHOI
NGUYEN PHAT

2.1. U phéi dang carcinoid

U phéi dang carcinoid chiém khoang tir 63 -80%
trong cac ung thu nguyén phat & tré em [2], [4].
C6 khoang 40 truong hgp duogc ghi nhan trény
van vé loai bénh nay & tré em, dac biét 1a nhém u
dang carcinoid dién hinh. Nam 2017, Guerreiro va
cdng su giGi thiéu mot trudng hap carcinoid dién
hinh & bénh nhi nir 13 tudi véi bénh st dau nguc
ki€u mang phéi kém theo ho khan sau khi choi
béng ré, hoi chiing 3 gidm & 1/3 duéi & phéi phai.
Bach cau hat tang cao kém theo phan (ing viém
véi CRP 254mg/dL. CT.scan ghi nhan tinh trang
xep thuy duéi phéi phai, phi dai hach trung that.
Néi soi phé quan ghi nhan tit nghén hoan toan
phé quan gilta vGi tén thuong bé mat tron lang,
tron déu, c6 tang sinh mach mau. Bénh nhi dugc
ndi soi phé quan sinh thiét sang thuong bang
laser. Giai phau bénh va héa mé mién dich ghi
nhan ung thu phdi nguyén phat dién hinh dang
carcinoid (duong tinh véi cac dau an mién dich
CK8/18, CD56, chromogranin, synaptophysin,
khong kém theo tinh trang hoai tr va chi sé phan
bao dugi 2). Bénh nhi dugc tién hanh phau thuat
cét bé thuy duéi phéi phai va cat bé hach trung
that. Tuy nhién do bién ching chdy mau sau mé
nén phan do6 giai doan bénh la pT2N2Mx. Bénh
nhi dugc xuat vién sau d6 va theo doi véi tinh
trang héi phuc tét [4]. Tién lugng cGa u phdi
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dang carcinoid thudng rat tét véi sdng con 5 ndm
trén 95%.

2.2. Ung thubiéu mé tuyén nguyén phat tai phdi

Ung thu phéi biéu mé tuyén nguyén phat it
gap trong nhém ung thu phdi & tré em, ti Ié dao
ddng khoang duéi 10%, thap hon rat nhiéu so
V@i ton thuong thudng gap & ngudi Ién. Lua chon
diéu tri thuéng dua trén nhitng phat d6 ung thu
phdi & ngudi 16n. Trong bao cao clla Mareng va
cdng su nam 2016 tai Pan Mach, tac gia da ghi
nhan moét trudng hgp ung thu phéi & bé trai 16
tudi dang carcinom tuyén nguyén phat tai phéi.
Bénh nhi dén kham véi cac triéu ching ctia khé
thé khi gang suc, ho ra mau, chan an, va sut
3kg. Khéng c6 tién can ti€p xuc véi khéi thudc la
(cha d@éng, hodc hut thuéc 1a thu ddng), khéng
ghi nhan tiép xuc véi cac chat sinh ung, tién can
gia dinh khéng ghi nhan bat thudng vé bénh ly
lién quan dén ung thu. Can lam sang ghi nhan
trén CT.scan can quan véi khéi u thuy dugi phdi
phai (T3), tén thuong hach trung that déi bén
(N3), déng thai kém theo tén thuong & phé quan
chinh tréi c6 hién tugng tat nghén (M1a). Hbamé
mién dich duong tinh véi cytokeratin-5/7, TTF-1,
napsin p63, vimentin, tuy nhién lai am tinh véi
cac dau an lién quan dén phan nhém carcinom
tuyén dang phéi thai nhu placental alkaline
phosphatase va synaptophysin. Pac biét, khéng
ghi nhan tinh trang dét bién EGFR, KRAS hay
BRAF, ALK, ALK-EML4, ROS1, la nhitng dang do6t
bién & nguai I6n c6 thé gap phai. K&t qua chan
doan T3N3M1a. Bénh nhi dugc ndi soi phé quan
dét u bang laser trong long phé quan chinh trai
dé gidm triéu chiing kho thé, héa tri 9 chu ky véi
phéac d6 bang cisplatin/vinorelbine két hop vaoi
Uc ché tang sinh mach bang bevacizumab. Xa tri
nguc véi téng cdng 66Gy, 33 phan liéu, 5 phan
liéu/tuan theo sau bdi hoa tri bo doi platin. Bénh
nhan dap ung hoan toan trén FDG PET-CT scan.
Phiu thuat cat thuy dudi phéi phai dugc tién
hanh sau d6 va bénh nhan van dang tiép tuc theo
déi tinh dén thoi diém bao cao [5].

Mot truong hgp lam sang khac cling dugc bao
cdo béi tac gia Afghani va cdng su vé ton thucong
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phdi nguyén phat & bé trai 13 tudi véi tran dich
mang phaéi trai luong nhiéu, kém day léch trung
that sang bén phai. Dan luu mang phéi ghi nhan
dich tiét c6 1an mau. Két qua sinh thiét mang phdoi
cho thdy dang tén thuong carcinoma tuyén dang
nhay & thuy dugi phéi trai. Tueng tu véi bénh nhi
16 tudi trén, bénh nhi nay ciing dugc héa tri, sau
do tién hanh phau thuat va xa tri sau phau [6].
Trong mét bao cao gan day thang 9 nam
2018, mét trudng hgp bénh nhi nit 10 tudi dugc
De Martino va céng su mé ta véi bénh canh dén
khoa cdp ctiu vi dau dau kém theo nén 6i vao
budi sang. Ngoai dau hiéu trén Iam sang da niém
nhgt nhat, tat cdc cac dau hiéu lam sang khac nhu
tim mach, than kinh déu binh thudng. Hinh anh
CT.scan khéng can quang cho thay tén thuaong
choang ché thuy tran trai kém theo hién tuong
phu. Tién can gia dinh ghi nhan cha hat thuéc 13,
6ng ngoai chét vi ung thu dai trang ltic 40 tudi, cé
rudt bi lympho khéng Hodgkin, va mot ngudi ho
hang xa bi buéu quai chua trudng thanh buéng
tring. Bé gai dugc phau thuat than kinh 1y u,
két qua gidi phau bénh cho thay tén thuong di
can nao. Hé6a mé mién dich cho thdy duang tinh
vGi cytokeratin7, TTF-1, cytokeratin AE1/AE3 va
khang nguyén biéu mé mang (EMA: epithelial
membrane antigen). Trong khi d6 cac ddu an mién
dich khac nhu cytokeratin 20, CEA, thyroglobulin,
vimentin, CD10, WT1, calretinin, inhibin, CD117,
CD30, S100, melan-A, actin, chromogranin,
synaptophysin, GFAP (glial fibrillary acidic protein)
lai am tinh. Ggi y chan doan cia mét bénh canh
ung thu phéi di can ndo dugc dua ra. Trén CT.scan
nguc va PET-scan cho thay ton thuong nguyén
phat thuy duéi phéi phai c6 kém theo di can
hach trung that. Bé dugc héa tri du kién 6 chu ky
vGi phac dé cisplatin/vinorelbine. Hai thang sau
trong lic héa tri, bé xuat hién ton thuong tai phat
di can ndo trén MRI, xa phau bang cyberknife
dugc dat ra. Trong vong 23 thang ké tir ltc chan
doan, di can nao tai phat tré lai va dugc héda tri
buéc 2 véi phac d6 c6 docetaxel, bénh sau dé
ti€p tuc tién trién tai ndo nén dugc héa tri budc 3
vGi pemetrexed, corticoid liéu cao, xa phau bang
cyberknife, sau cung dugc chuyén sang diéu tri
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bang thuéc mién dich véi nivolumab truéc khi bé
ti vong do suy hé hap véi séng con toan bd 23
thang ké tur lic dau chan doan carcinoma tuyén
tai phéi di can nao [5].

3.KET LUAN

Ung thu phéi nguyén phat & tré em la tinh
huéng tuy khéng thuong gap trén lam sang nhung
viéc chan doan chinh xac giai phau bénh c6 vai tro
trong viéc tién lugng va xu tri ding ngay tu dau.
Bénh nhi u dang carcinoid & phdi thudng gap va
¢6 tién lugng séng con tét hon so véi nhém bénh
nhi ung thu biéu mé tuyén nguyén phat tai phéi.
Tinh cho dén hién tai, bénh sinh ctia ung thu phéi
nguyén phat & tré chua dugc biét ré do sé lugng
bénh nhi qua it. Trong u dang carcinoid, phau
thuat c6 vai tré ch dao trong diéu tri thi & ung
thu biéu mé tuyén nguyén phat tai phéi, vai tro
clia phau thuat, héa tri, xa tri can duoc dat ra dé toi
uu hoéa diéu tri cho bénh nhi va lam tang thai gian
s6ng con toan bd. Ung thu bi€éu mé tuyén nguyén
phat tai phéi & tré em tuy it gap hon so véi & ngudi
I6n, tuy nhién Iya chon phac d6 dua trén nhiing
nghién ciiu & ngudi I6n cho thay cling mang lai
hiéu qua diéu tri cho nhitng béo cao trudng hop
lam sang & trén. Bén canh viéc phéi hgp da chuyén
khoa nhu phau thuat, ung buéu nhi néi khoa, xa
tri, hé hap nhi, thi vai tré ciia nhitng nha giai phau
bénh ly - sinh hoc phan ti cé tam quan trong trong
viéc chan doan chinh xac nhém bénh ly hiém nay
clia tré em dé c6 xtr ly budc dau thich hop. Nhing
nghién ctu téng hop s6 liéu trén nhém bénh nhi
& Viét Nam trong théi gian sap t6i sé cho mét cai
nhin téng quan vé nhém bénh ly ac tinh hiém gap
nay & dan sé bénh nhi tai Viét Nam.
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