U TUY THUONG THAN

(Pheochromocytoma )
PGSTS DO trung Quan

1.DAI CUONG

U tuy thuong than hay con goi 1a u ctia t€ bao ua crom, té€ bao ctia crom vira 1a noi
san xudt , tich trit va giai phong catecholamin . Catecholamin huyét dugc bai tiét chuyéu &
tuy thuong than . U t&€ bao ua crom bai ti€t catecholamin ngoai thugng than hoac tir cac
hach giao cam duoc goi 1a pheochromocytoma ngoai thuong than hoic paraganliomas.

Nhitng kh6i u bai tiét catecholamin va gy ra céc triéu chiing l1am sang giong u tuy
thuong than bao gém nhitng u ho4 cu thé (chemodectomas) c6 nguén goc tir dong mach
canh va cdc loai khéi u hach than kinh ¢6 nguén goc tir cic hau hach than kinh giao cam.

Nhitng biéu hién 1am sang ctia bénh 12 hau qua clia qud trinh tiét catecholamin.
Tang huyét 4p 1a biéu hién 1am sang thudng gip nhat véi dic diém c6 con ting huyét 4p
kich phat.

U tuy thuong than chi€m 0,1% nguyén nhan tang huyét 4p. Nhung dong vai tro
hét sic quan trong vi néu chin dodn ding va diéu tri kip thoi bénh c6 thé khoi, néu chin
dodn va diéu tri muon bénh nhan c6 thé tir vong nhanh chéng do con tang huyét ap kich
phat.

2.NGUYEN NHAN BENH SINH
2.1.Vi tri khéi u: O ngudi 16n, 80% cac trudng hop xudt hién khéi u & mot bén thuong
than va thuong tuan theo qui luat 10%.

- 10% céac truong hop khong cé tang huyét ap.

- 10% céc truong hop c6 u ca hai bén thugng than.

- 10% khoi u 6 ngoai thugng than.

- 10% khéi u & ngoai 6 bung.

- 10% bénh xuit hién & tré em.

- 10% khoi u ac tinh hoa.

- 10 -15% bénh c¢6 tinh chat gia dinh.
2.2.Trong luong:

Trong lugng trung binh khdéi u khoang 100gr, duong kinh trung binh <10cm. Doi
khi u c6 thé lén t6i >3kg. Khoi u duoc cung cap bdi hé mach mdu rit phong phd tir 3
nhanh ctia dong mach thuong than, day 1a mot khé khan trong diéu tri phau thuat khai u.

Nhitng khoi u ¢6 duong kinh >10cm thuong la ung thu hod, vi vay nén chu y tim
thém vé tinh trang di cén tai chd hodc di can xa dé chan doan x4c dinh.

2.3 tinh chat gia dinh :

Khoang 10-15 % bénh ¢ tinh chit gia dinh ¢6 biéu hién dac tinh troi .Bénh c6 thé
xuét hién don doc hoac két hgp véi mot hoac nhiéu bénh noi tiét khiac nhu hoi ching
MEN typ2 hoic typ 3 . MEN ( Multiple Endocrin Neoplasia ) hoac bénh u xo than kinh
(Von Reckinghausen) hoac Von Hippel- Lindau. U t€ bao ua crom ca hai bén thuong than
thudng lién quan t6i hoi chiing MEN do d6 phai tim hiéu tinh chat gia dinh & tat ca cdc
truong hop u t€ bao ua crom ca hai bén thugng than.
2.4.Khéi u t€ bao wa crom ngoai thuong than:

Khoi u t€ bao wa crom ngoai thuong than thuong cé trong lugng trung binh tir 20-
40gr va dudng kinh <5cm. Phan 16n kh6i u ndy ndm & trong 6 bung trong dém hach &
phia trén va phia sau mac treo rudt. Khoang 1% khéi u ndm & trong 16ng nguc & dam hach




giao cam canh cot song. 1% khdoi u nim trong bang quang, khoang 1% nam & ving 3c6
lién quan t6i c4c hach giao cdm c6 hodc cdc nhdnh ngoai so clia cic day than kinh so thit
9 va tht 10.

Su bai tiét catecholamin ctia khdi u c6 thé do su thay déi thé tich mau hodc hoai tir
trong khoi u khong lién quan téi cac kich thich ctia hé than kinh.

U té€ bao ua crom bai tiét cac catecholamin gom Adrenalin, Nor - adrenalin, nhung
chu yéu la Nor - epinephrin don ddc.
3.LAM SANG

Pheochromocytoma c6 thé gip & cdc lita tudi, nhung thuong gap & tudi dudi 40, nit
nhiéu hon nam. Phan 16n cdc trudng hop chan dodn dua vao con tang huyét ap kich phat,
tang huyét 4p khong dap tng véi thuoc ha huyét ap thong thuong.
3.1.Con tang huyét 4p kich phat:

Tang huyét 4p 1a biéu hién lam sang thudng gap nhat chiém 60% céc trudng hop
tang huyét ap lién tuc trong d6 c6 30% xuat hién con kich phat . 4% cac truong hop
khong c6 tang huyét dap hoac chi tang huyét ap khi c6 kich thich.

Con tiang huyét dp kich phét 12 biéu hién 1am sang rat diac hiéu cta u tuy thuong
than, xudt hién khoang 50 - 60% céc trudong hop , doi véi cac bénh nhan thi con tang
huyét 4p kich phét xdy ra tuong tu nhau & giai doan didu . C4c con x4y ra 1é t& hang tuin
hodc hang thdng méi ¢c6 mot con. Cang vé sau con xuét hién cang nhiéu va cang ning hon
, trong con kich phat huyét ap tang rat cao.

Con kich phat thuong x4y ra dot ngot, méi con kéo dai vai phiit, doi khi c6 thé t6i
hang gid hodc lau hon. Trong con kich phdt bénh nhan thudng c6 biéu hién dau dau dit
doi, ddnh tréng nguc, ra nhiéu mo hoi, mat tdi di, lo sg, nhiéu bénh nhan c6 cam gidc sap
chét dén noi. Pau nguc, dau bung Ia triéu chitng ciing thudng gip trong con, cé thé xuat
hién non, budn non kém dau bung ving thuong vi.

Con tang huyét 4p kich phdt ciling c6 thé xdy ra khi ngudi bénh thay déi tu thé
hodc ép bung, cii gap nguoi, hit vao sau nhiéu 14an, van lung,...
3.2.Biéu hién tim mach:

-Thudng c6 nhip nhanh xoang, doi khi nhip cham xoang c6 thé gip & tu thé ding.

- C6 thé xudt hién nhip nhanh that hoéc trén that.

- Pau nguc hoac nhéi mau co tim khong phai bénh 1y ctia mach vanh ma la do
catecholamin gay tang st dung oxy & co tim va gay co that mach vanh gay thi€u méau co
tim c&p dan t6i nhoi mau co tim .

- bién tam d6 c6 thé thay thay déi doan ST - T, thé xuat hién séng U hoic bloc
nhénh.

- Suy tim do tang huyét ap.
3.3.Triéu ching khéc:

- C4c biéu hién tang chuyén hod: Ra nhiéu moé hoi, giam can, nhiét do tang nhe.

- Ha huyét 4p khi ding 1a biéu hién clia giam thé tich mdu va giam phan xa than
kinh giao cam.

- C6 thé phu gai thi hodc xuat huyét ddy mat do tang huyét 4p.

- Xuat hién hoi ching Raynaud.

- Khoi u 6 bung to c6 thé gy dau, tiic ning ving bung.

- 50% céc truong hop coé réi loan dung lap glucoza 1a do catecholamin tc ché bai
ti€t Insulin va tang tao glucose & gan. Trudng hop nay s€ hét khi diéu tri cit bo u.

- Hematocrit tang thit phat do giam thé tich mau.

- Hong cau c¢6 thé tang do catecholamin kich thich tiang tong hop erythropoietin.
3.4.Pheochromocytomas trong bang quang:




Doi khi kh6i u ndm trong bang quang . Con tang huyét dp kich phdt c6 thé xdy ra
khi bénh nhan di dai, 1a do bang quang co bop kich thich vao khoi u gay tang bai tiét
catecholamin. Khéi u nidm trong bang quang thudng nhd nhung ciing c6 thé gay triéu
ching bénh Pheochromocytomas dién hinh mic di vay nong do catecholamin niéu binh
thudong. Thuong xuét hién hdng cau trong nudc ti€u (50%), c6 thé phat hién khoi u khi soi
bang quang.
3.5.Su tuong tac cua thude

Mot s6 thude co thé gay xuét hién con tang huyét 4p kich phat & bénh nhan bi u t&€
bao uwa crom. Nhu: Histamin, ACTH, Saralasin, glucagon cac thudc trén c6 tac dung kich
thich giai phong catecholamin truc ti€p tir khoi u . Mot s6 amin giong chat hoat dong than
kinh giao cam c¢6 tac dung truc ti€p nhu Methyldopa c6 thé gay giai phong catecholamin
va tang tac dung sinh hoc ctia catecholamin du trit & cic dau miit than kinh. Guanethidine
lam tang tac dung sinh hoc ctia catecholamin trong tuan hoan.
3.6.Céc bénh phoi hop véi Pheochromocytomas:

Pheochromocytomas c¢6 thé phoi hgp v6i bénh ung thu tuy tuyén gidp trang hoi
ching MEN typell hoac type III. Phoi hop véi cuong can gidp trong MEN type I Bénh
khoi sau khi cit bo khoéi u.

- Phoi hop véi u xo than kinh

- Phai hop vé6i bénh Von hippel - Lindaw; chiém 10 - 25%, chi phat hién duoc khi
md tir thi

- Phai hop véi so6i mat 15 - 20%

- Hiém khi phdi hop véi hoi ching Cushing, néu c6 thuong 1a hoi ching ACTH
ngoai sinh.

4.XET NGHIEM
4.1.Xét nghiém dac hiéu:

- Catecholamin huyét >2000Pg/ml. Tuy nhién c6 t6i 1/3 bénh nhan cé
Catecholamin huyét binh thuong. Mot s6 thudc lam thay ddi két qua xét nghiém nhu:
Clonidine, thudc chen o, B giao cam...

- Catecholamin tu do nudc tiéu >250pug/24h (binh thuong 100 - 150ug/24h)

- Epinephrin nudc tiéu >50ug/24h

Cac xét nghiém Catecholamin niéu c6 thé dwong tinh gia do bénh nhan ding cic
ché phidm Catecholamin ngoai sinh nhu: Methyldopa, Levodopa va clonidine. C4c loai
amin giao cam khac ciing c6 tac dung kich thich tang bai ti€t Catecholamin.

Ciac bénh c6 thé tao ra két qua duwong tinh gia nhu : ha dudng huyét, cdc bénh cla
hé than kinh trung wong. Do d6 cac yéu t6 gay duong tinh gia cho xét nghiém phai duoc
loai b trudc hai tuan
e VMA niéu (Vanil Mandelic Acid) va cdc san phdm chuyén ho4 kh4c:

- VMA >5,5ug/mg creatinin

- Metanephrin >2,2ug/mg creatinin.

Céc chat lam tang VMA niéu nhu carbidopa va giam VMA nhu propranolol va
chat lam tang metanephrin nhu propranolol.
4.2.C4c xét nghiém khéc:

- R6i loan dung nap glucose: Gap trén 50% bénh nhan, c6 thé cé tang dudng
huyét, duong niéu.

- T;,T,, TSH binh thuong.
4.3.Cac nghiém phdp chén doan:




Ngay nay it duoc 4p dung vi tinh nguy hiém cla né c6 thé gay con tang huyét dp kich
phét .

-Nghiém phdp glucagon: thuong ding cho bénh nhan ¢6 néng do cathecholamin
huyét tir 1000-1500 Pg/ml . O bénh nhan bi pheochromocytoma , sau tiém glucogon ,
cathecholamin huyét tang 1én.

- Nghiém phép phentolamin: li€u 0,5 mg s&€ lam giam huyét dp tir 25-35 mmHg,
trong vong 2 phit va kéo dai 10-15 phit nhung sau d6 huyét ap sé tang vot 1én gay nguy
hiém cho bénh nhan.
4.4.Tham do hinh thé khéi u:

- CT - scanner 6 bung, nguc c6 thé phat hién khoi u >1 cm

- Chup dong mach 6 bung dé phét hién khoi u ngodi thuong than sé& phét hién ra
khoi u duoc cung cép bdi nhiéu mach mau.

_- Ghi xa hinh bang I MIBG (I - Metaiodobenzylguanidin)
5.CHAN DOAN PHAN BIET

- Chén doan phan biét véi tit ca cdc trudng hop nguyén nhan ting huyét 4p &
ngudi tré va ¢ biéu hién tang chuyén hod.

- Can phan biét v6i nguyén nhan dau nguc, dau bung kém theo xanh tai va ra
nhiéu mo hoi.

- Tang huyét ap do bénh 1y than :mach mau than, bénh cu than ...

- Viém co tim .

- Con tang porphyrin cap

- St dung cocain, amphetamin, clonidine.

.- Dung thic an c6 chia tyramin ¢ bénh nhan dang dung thude e che MAO.
6.CHAN DOAN XAC PINH

- Bénh nhan tré, c6 con tang huyét ap kich phat, bénh xay ra dot ngot, tai di tai lai
nhiéu lan.

- Trong con c6 biéu hién dau dau dit doi, vd mo6 hoi, mat tai di, ddnh trong nguc,
dau nguc, dau bung.

- Roi loan dung nap glucose.

- Catecholamin huyét > 2000Pg/ml

- VMA niéu > 5,5ug/mg creatinin

_ - Catecholamin niéu > 2501g/24 gio.
7. BIEN CHUNG
C6 thé gap tat ca céc bién chiing clia tang huyét 4p.

- Trong con tang huyét 4p kich phdt, bénh nhan c6 thé mu dot ngot, xuét huyét
ndo, suy tim cip, nhoi mdu co tim, con dic biét xudt hién khi thay ddi tu thé, van nguoi
dot ngdt hoac phau thuat khéi u.

- Tut huyét 4p dot ngot gay truy tim mach tir vong.

- Sau diéu tri ma huyét dp khong 1én dugc phai nghi tGi suy than cép hodc nhoéi
m4u co tim, cdc bién chitng nay c6 thé tranh dugc néu duoc chudn bi truée va trong phau
thuat bang thudc tc ché Catecholamin nhu phenoxybenzamin va labetalol.

- Tut huyét 4p va truy mach c6 thé do nhéi mau hodc xuat huyét trong khéi u.
Nhitng trudng hop nay phai mé 14y khoi u cap ciu.

- Bién chiing clia nghiém phdp chan va phiu thuat c¢6 thé dan téi tir vong, vi vay

khong duoc lam thir nghiém va phau thuat khi chua diéu tri huyét ap tot bang tic

ché€ a (phenoxybenzamin).




8.DIEU TRI
8.1.Trudc phau thuat:

Tat ca cac trudng hop pheochromocytoma déu phai diéu tri bang thudc chen o giao
cam, khi da kiém sodt dugc huyét 4p méi ti€n hanh phiu thuat khoi u. Céc loai thude
thuong dp dung diéu tri truéc phau thuat nhu:

- Phenoxybenzamin: Lan diéu tri khoi ddu 10mg/12gid/ngay, tang dan li€u lugng
tir 10 - 20mg & nhitng ngay ti€p theo cho t6i khi kiém sodt tot huyét 4p va khong xuét hién
con tiang huyét 4p kich phat. Liéu diéu tri trung binh 40 - 80mg/ngay, da sO
bénh nhan kiém sodt t6t huyét dp, cd biét c6 bénh nhan phai ding t6i 200mg méi kiém
sodt duoc huyét ap. Phai diéu tri it nhat 10 - 14 ngay truéc phiu thuat. Cé thé cho ché do
an mudi tu do va phéi hop véi thudc tic ché thu thé o dé duy tri thé tich huyét. C6 thé diéu
tri con ting huyét 4p kich phat biang phentolamin tiém finh mach trudéc khi
phenoxybenzamin c6 tic dung.

- Prazosin: loai thuéc ¢6 tic dung d6i khang chon loc «, liéu diéu tri 1,5 - 2,5
mg/6gid/lan/24gid, c6 thé tang dan liéu kiém sodt tot huyét 4p va con kich phat.

- Nitroprassid: 1a thudc diéu tri taing huyét dp cting dugc dp dung.

- Thudc chen B giao cam: chi dung khi thuoe chen o giao cam da c6 tdc dung. Khi
xudt hién con nhip nhanh hoac ngoai tam thu va cac roi loan nhip khac, liéu luong 10mg
propranolol chimng 3 - 4 14n /ngay, khi dién tam d6 trd vé binh thudng thi nén ngiing
thudc.

- Metyrosin: La chit c6 tic dung tic ché téng hop catecholamin, c6 tic dung tot &
trudng hop ting huyét 4p 4c tinh va nhiing trudng hop pheochromocy dau khong mé duoc.
Liéu luong 250mg/4lan/ngay. C6 thé ting dan liéu tir 250 - 500mg/ngay.

8.2.Trong va sau phiu thuat:

- Néu bénh nhan duogc diéu tri truéc phau thuat tot s&€ anh hudng t6t dén két qua
phau thuat.

- Mac du bénh nhan dugc phau thuat tai cac trung tam phau thuat gay mé tot, phau
thuat vién c6 kinh nghiém, hau phau t6t, ty 1€ t&r vong van cao 2 - 3%.

- Trong qua trinh phau thuét phai theo doi lién tuc dién tim, huyét ap, ap luc tinh
mach trung tam, nhitng truong hop bi tut huyét ap sau phau thuat thuong dap tng tot véi
bu nudce va dién giai hon l1a dung thuéc co mach.

- Trong phau thuat: giai doan gay mé, rach bung, boc 16 khoi u va kep mach mau
la giai doan dé xuat hién con tang huyét dp kich phat. Khi con tang huyét 4p kich phat
xuat hién c6 thé tiém phentolamin tinh mach, néu c6 con nhip nhanh hoic ngoai tam thu
thi dung thudc chen 3 giao cam (propranolol).

- B6i v6i u tuy thugng than & phu nit ¢6 thai, thuong gy say thai sém do con tang
huyét 4p kich phat hoic do phiu thuat khoi u. D€ citu me nén dung phenoxybenzamin va
phéu thuat kh6i u. D6i v6i nhitng trudng hop thai to thi diéu tri noi khoa tich cuc dé chd
md dé khi thai di thang va két hop cat u.

- D6i v6i nhitng trudng hop ung thu di ¢6 di can tai chd hoac di xa, 14y khai u rat
kho khin, c6 thé dung metyrosin phoi hop vé6i thude chen B giao cam. C6 thé dung thudc
chong ung thu hoic diing liéu cao I'*' - Meta Iodo Benzyl Guanidin).

9.TIEN LUONG
- Tién lugng phu thudc vao trudng hop dugc chin dodn sém va diéu tri kip thoi.




- Truong hop ung thu tién luong rat xau khi da cé di can.

- Diéu tri cit bd u khi bénh nhan chua c6é bién ching trdm trong vé tim mach,
than, mét do tang huyét 4p.

- Trudng hop mé 14y u c6 két qua t6t >5 nam khoang 95%. Khoang <10% tai phat.
Noéng do catecholamin huyét tré vé binh thuong sau 1 tuan phau thuat.

- Khoang 3/4 trudong hop sau phau thuat huyét ap tré vé binh thuong.

- Tru6c khi ¢6 thudc diéu tri chen o va B giao cam. Ty 1& tir vong khi phau thuat
khoi u >30%, ngady nay nhd c6 su phat trién clia gdy mé hoi sic, phiu thuat vién c6 kinh
nghiém va diéu tri chudn bi trudc mé tot ty 1 tir vong gidm nhiéu, nhung van con =3%.

- Khoang 1/4 truong hop sau diéu tri phau thuat khéi u, van con tang huyét ap c6
thé do ton thuong mach médu do catecholamin kéo dai hodc bénh nhan c6 tang huyét ap vo
can phoi hgp , nhitng truong hop nay nén phdi hop véi thudc ha huyét ap thong thuong.



