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SINDROME DE KASABACH-MERRITT

EN UN NINO CON ANGIOMA EN PENACHO
KASABACH-MERRITT SYNDROME

IN A CHILD WITH TUFTED HEMANGIOMA

Resumen

El sindrome de Kasabach-Merritt est4 caracterizado por una le-
sién angiomatosa grande o de rapido crecimiento, trombocito-
penia y anemia hemolitica microangiopdtica por coagulopatia
de consumo, que tiene una mortalidad entre un 20 y 40%. Esta
asociado a diversas lesiones angiomatosas tales como heman-
gioendotelioma kaposiforme, angioma en penacho y hemangio-
ma juvenil.

La paciente que presentamos es una nifia de un aflo con angio-
ma en penacho localizado en la pared abdominal que mostré mo-
dificacién en su tamanfo, consistencia y coloracion. Esto se acom-
pané de anemia, plaquetopenia y alteracion de la coagulacion.
Recibié glucocorticoides a altas dosis, interferon alfa y vincris-
tina, obteniéndose mejoria clinica y de pardmetros de laborato-
rio luego de este tltimo tratamiento.

Palabras clave: anemia hemolitica microangiopatica; sindrome de Ka-
sabach-Merritt; trombocitopenia.

Abstract

Kasabach-Merritt syndrome is characterized by a large or fast-
growing angiomatous lesion, thrombocytopenia and microan-
giopathic hemolytic anemia produced by consumption coagulo-
pathy. It has an overall mortality of 20 to 40%. It is associated
with kaposiform hemangioendothelioma, tufted angioma and
benign juvenile hemangioendothelioma.

The patient we are reporting is a one year-old girl with a tufted
hemangioma localized to the abdominal wall, which increased
in size, and changed consistency and color. At the same time she
developed anemia, thrombocytopenia and coagulopathy.

She was given high-dose systemic steroids, alpha interferon and
vincristine, and she improved both clinically and from a labo-
ratory perspective after the last treatment.

Key words: Kasabach-Merritt syndrome; microangiopathic hemolytic
anemia; thrombocytopenia.

Introduccién
El sindrome de Kasabach-Merritt (SKM) fue descripto por pri-

mera vez en 1940 como una asociacién poco comin de coa-
gulopatia con hemangioma.
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Este sindrome est4 caracterizado por una lesion vas-
cular grande o de répido crecimiento, trombocito-
penia y anemia hemolitica microangiopética con
coagulopatia por consumo aguda y masiva o créni-
cay leve (desde una plaquetopenia aislada hasta una
coagulacién intravascular diseminada) .

El SKM es infrecuente. Tiene una incidencia menor
de 1 en 300 casos de hemangiomas. Se asocia prin-
cipalmente con hemangioendotelioma kaposiforme
(46%), angioma en penacho (31%) y hemangioma
juvenil (23%).

El cuadro se manifiesta en los primeros meses de vi-
da y tiene una mortalidad que varia entre 20-40% ©.
Presentamos el caso de una nifia de 1 afio de edad
con angioma en penacho que condicioné un fené-
meno de Kasabach-Merritt como complicacién.

Observacion clinica

Nifia de un afio que es traida a la consulta por pre-
sentar aumento de tamafo, consistencia y cambio
de coloracién de un angioma cutdneo localizado
en pared abdominal, de 2 x 4 cm de didmetro, pre-
sente desde el nacimiento.

Ingreso en regular estado general, afebril, hemodi-
namicamente compensada, con palidez cutidneo-mu-
cosa generalizada, y multiples petequias y hemato-
mas distribuidos en los miembros.

La piel del abdomen presentaba una lesiéon sobre-
elevada, roja, indurada, de 17 x 7 cm. de didmetro
(Figura 1).

En el laboratorio de ingreso se encontr6 GR:
3.300.000/mm3, Hto: 25%, Hb: 8,9%, Plaquetas:
9.000/mm3, KPTT: 58 seg., T.T: 26 seg., fibrindge-
no: 166 mg%, D.D: >1 mg/ml, PDF: >20mg/ml.
Se realiz6 biopsia de lesion cutdnea cuya histologia
revel6 un Angioma en penacho o "tufted".

En el examen con TAC se observé un aumento di-
fuso del espesor de partes blandas en la zona abdo-
minal generando una masa que desplazaba el pa-
rénquima hepdtico (Figura 2).

Con estos datos clinicos y exdmenes complementa-
rios se diagnosticé Angioma en penacho con Sin-
drome de Kasabach-Merritt. Se inici6 tratamiento
con glucocorticoides sistémicos a altas dosis, obser-
vandose escasa respuesta al cabo de 3 semanas de
tratamiento, con un aumento marcado del tamafio
de la lesion vascular y episodios de descompensa-
cién hemodindmica con hemorragias que exigian
transfusiones de eritrocitos, plaquetas y reemplazo

de factores de coagulacién con plasma fresco con-
gelado para estabilizar al paciente.

Manteniendo siempre un abordaje interdisciplina-
rio entre los servicios de Clinica, Hematologia y
Dermatologia, se decidié entonces agregar interfe-
rén alfa recombinante. No se obtuvo mejoria clini-
ca al cabo de 6 semanas de tratamiento, continuan-
do la paciente con valores alterados en todos los pa-
rametros de laboratorio (plaquetas 15000; Hema-
técrito 24; Hemoglobina 7; PDF 150 mg/ml y Fi-
brindgeno de 80 mg?).

Al no lograrse remisién de este severo SKM combi-
nando corticoides e interferén alfa, se decidi6 ini-
ciar terapéutica con Vincristina 0,6 mg/m2 una vez
por semana. En algunas semanas se obtuvieron re-
sultados alentadores, con disminucién considerable
del tamafio del angioma y normalizacién progresi-
va de los pardmetros de laboratorio.

Figura 1. Lesion sobreelevada, roja, indurada, de 17 x
7 cm de didmetro.

Figura 2. Tomografia axial computarizada de abdomen
donde se observa un aumento difuso del espesor de par-
tes blandas generando una masa que desplaza el parén-
quima hepdtico.
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Discusion

La triada que caracteriza al SKM combina:

= Lesion vascular grande o en rapido crecimiento

= Trombocitopenia

= Anemia hemolitica microangiopética con coagu-
lopatfa por consumo.

El fenémeno fisiopatoldgico consiste en el atrapa-
miento de plaquetas y hematies dentro de la lesion
vascular, que ocasiona un rapido crecimiento de la
misma con la consecuente activacion dentro de los
vasos del hemangioma de los sistemas de coagula-
cién y fibrinolitico, disminuyendo el fibrinégeno,
factores de coagulacién II, V y VII, y aumentando
los productos de degradacién del fibrinégeno.

La trombocitopenia se atribuye a secuestro en la le-
sién sin incremento compensador de los megaca-
riocitos de la medula ésea.

La anemia se atribuye a hemorragias graves, frecuen-
tes y profusas; y a hemdlisis microangiopatica .
Al examen fisico, en la mayoria de los casos los ni-
flos presentan un hemangioma subcutdneo de gran
tamafio y rdpido crecimiento localizado en la raiz de
los miembros y/o tronco. La piel es tensa, de color
rojo brillante, la superficie de consistencia lefiosa, a
veces abollonada y con petequias. Los signos y sin-
tomas clinicos asociados pueden ser: palidez cuta-
nea, petequias espontaneas, hematomas faciles, epis-
taxis, hematuria y hemorragias prolongadas por si-
tios de venopunturas ©.

Ante una lesién de estas caracteristicas el nifio debe
ser hospitalizado y evaluado en forma urgente des-
de el punto de vista hematolégico. Se realizara estric-
to control de: hematdcrito, hemoglobina, recuento
plaquetario, coagulograma que incluya tiempo de
protrombina, tiempo parcial de tromboplastina, con-
centracion de fibrinégeno, productos de desdobla-
miento de fibrina, factores de coagulacion I, Vy VIL
El manejo debe ser multidisciplinario ya que en
muchos casos pueden existir descompensaciones
hemodindmicas.

No existe un régimen terapéutico establecido para
el tratamiento del SKM. El mismo deberd ser deci-
dido sobre cada caso particular. Varias drogas se pro-
ponen para un tratamiento escalonado y gradual,
tales como esteroides sistémicos, interferén alfa re-
combinante, vincristina y ciclofosfamida, las que han
sido utilizadas con éxito variable ©.

El tratamiento con corticoides es frecuentemente
elegido en primer lugar. Se utiliza prednisona a do-
sis altas 3-5 mg/kg/dia por 2 a 4 semanas, disminu-

yendo lentamente segtin la respuesta del paciente.
Sélo el 30% responde bien y en una semana se lo-
gra reduccion del tamano, el 40% se estabiliza y/o
respuesta es escasa y el 309 restante no modifica su
evolucién natural. Si sus efectos no son reconoci-
dos dentro de las 2 semanas de tratamiento se debe
considerar otro régimen.

Ante el fracaso de la corticoterapia y el grave com-
promiso de la vida del paciente el interferén alfa re-
combinante es la droga de segunda linea. Esta dro-
ga actda suprimiendo el crecimiento del endotelio
vascular en el hemangioma, bloqueando la produc-
cién de factores estimulantes de la angiogénesis. Tie-
ne una tasa de regresion de hasta el 70%. Se aplica
en forma subcutdnea 1 a 3 millones de Ul/m2/dfa .
Sin embargo este tratamiento a menudo debe ser
suspendido por sus efectos adversos tales como fie-
bre, neutropenia, anemia, disfuncién hepética y pa-
ralisis espéstica. Debe retirarse de no obtenerse res-
puesta beneficiosa en 6 semanas ©.

Otros modos de manejo incluyen quimioterapia
con vincristina y/o ciclofosfamida, exéresis quirtr-
gica, embolizacion arterial y radioterapia. Estas son
mas agresivas y se evaldan ante el fracaso de las
anteriores “'%.
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