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MỞ ĐẦU 

Hội chứng tăng sinh tủy (Myeloproliferative neoplasm - MPN) là một 

nhóm bệnh của tủy xương do phát triển riêng một dòng hoặc tất cả các dòng tế 

bào tạo ra tại tủy. Theo Tổ chức Y tế thế giới (WHO) nhóm này bao gồm 7 

bệnh: Bạch cầu mạn dòng tủy (CML), Bạch cầu mạn dòng Neutrophil (CNL), 

Bạch cầu mạn dòng Eosinophil (CEL), Đa hồng cầu nguyên phát (PV), Tăng 

tiểu cầu nguyên phát (ET), Xơ tủy vô căn và tăng sinh tế bào Mast. Tất cả đều có 

nguyên nhân từ tế bào máu gốc vạn năng sản sinh quá mức một hoặc nhiều dòng 

tế bào, một số bệnh thuộc nhóm này chuyển thành bạch cầu cấp. Các bệnh đa 

hồng cầu nguyên phát, Tăng tiểu cầu tiên phát và xơ tủy vô căn có thể chuyển 

dạng lẫn nhau [4], [5]. 

Bệnh nhân mắc bệnh tăng tiểu cầu tiên phát, số lượng tiểu cầu 

thường tăng từ 500 đến 1000 G/l. Số lượng tiểu cầu tăng cao trong bệnh 

tăng tiểu cầu nguyên phát thường kèm theo tăng thêm một hoặc một vài  

yếu tố nguy cơ biến chứng. Trên thực tế, số lượng tiểu cầu cao không nhất 

thiết có bất kỳ dấu hiệu lâm sàng nào và hầu như những trường hợp mắc 

bệnh thường được phát hiện qua việc xét nghiệm công thức máu. Tuy 

nhiên, cần khai thác rõ tiền sử để loại trừ khả năng mắc bệnh tăng tiểu cầu 

thứ phát.  

Ngày nay nhờ sự tiến bộ về sinh học phân tử và di truyền tế bào, 

bệnh tăng tiểu cầu tiên phát được biết đến có liên quan đến đột biến gene 

JAK2 tại vị trí 617, Guanine (G) được thay bằng Thymine (T) và kết quả là 

Valine (V) được thay bằng Phenylalanine (P). Đột biến này làm xáo trộn 

dẫn truyền qua trục gene JAKSTAT, làm sản sinh quá mức các tế bào máu 

không kiểm soát được. Nhóm bệnh này có tiên lượng khá tốt, các phương 

pháp điều trị kinh điển gồm các thuốc Hydroxyurea, Busulfan, Interferon, 

Bipobroman... có thể kiểm soát được bệnh và kéo dài thời gian sống 10 - 


