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Resumen Abstract
Introduccién: El sindrome de Kasabach-
Merritt (SKM) es poco frecuente, tiene una Introduction: The Kasabach-Merritt

alta mortalidad y se caracteriza por una
lesiébn vascular de crecimiento rapido,
asociado a coagulopatia de consumo y
trombocitopenia.

Materiales y métodos: revision de literatura
actual confrontando con articulos de
revisiones de temas en blsqueda electrénica
en bases de datos de RIMA, MEDLINE, PUB-
MED, MEDSCAPE, de 1940 a 2017.

Resultados Se describe un caso clinico de
un nifio de 10 meses de edad con Sindrome
de Kasabach Merrit sucedido en el Hospital
Infantil Napoledn Franco Pareja (HINFP)

Conclusiones El sindrome Kasabach-Merritt
es una entidad poco frecuente, su
diagnéstico inicia desde la sospecha clinica,
gue incluye al examen fisico el hallazgo de
un hemangioma acompafiado de
trombocitopenia y coagulopatia. El manejo no
esta pautado, se dispone de corticoide como
terapia de inicio, interferon, antineoplasico,
radioterapia o cirugia, y su prondéstico va a
depender de la resolucién pronta.
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syndrome (SKM) is rare, has a high mortality
and is characterized by a vascular lesion of
rapid growth, associated with coagulopathy of
consumption and thrombocytopenia.

Materials and methods: review of current
literature in comparison with articles of
reviews of subjects in electronic search in
databases of RIMA, MEDLINE, PUB-MED,
MEDSCAPE, from 1940 to 2017.

Results A clinical case of a 10-month-old
child is described. of age with Kasabach
Merrit syndrome occurred at the Napoleon
Franco Franco Children's Hospital (HINFP)

Conclusions The Kasabach-Merritt
syndrome is a rare entity, its diagnosis starts
from the clinical suspicion, which includes the
physical examination the finding of a
hemangioma accompanied by
thrombocytopenia and coagulopathy. The
management is not scheduled, corticoid is
available as start therapy, interferon,
antineoplastic, radiotherapy or surgery, and
its prognosis will depend on the prompt
resolution.
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Introduccion

Los hemangiomas son tumores benignos
comunes en la poblacion pediatrica, que es el
resultado de la proliferaciéon anormal de los
vasos sanguineos. Se ha argumentado que
la exposicion a elementos subendoteliales o
endotelio anormal genera agregacion y
activacibn  plaquetaria llevando a la
trombocitopenia y trastorno de coagulacion
1)

La asociacion entre los hemangioma gigante
y la trombocitopenia se describié por Haig
Kasabach y Katharine Merritt en 1940 (2), El
Sindrome de kasabach Merritt es un tumor
vascular raro, agresivo, debe sospecharse en
pacientes en paciente con hemangiomas
gigantes y una trombocitopenia inexplicada,
y trastorno de la coagulacion; usualmente es
una anomalia vascular que se agranda
rdpidamente produciendo coagulopatia de
consumo, trombocitopenia,
hipofibriogenemia, presencia de dimero D,
anemia hemolitica microangiopatica, tiempo
de tromboplastina y  tromboplastina
prolongados; este sindrome se asocia en un
90% a un hemangioendotelioma de Kaposi y
el resto con el hemangioma congénito e
infantil (3,4)

El prondstico de esta patologia es reservado,
por las opciones de tratamiento que existe,
pero su principal objetivo es prevenir el
sangrado por trombocitopenia, coagulopatia
de consumo e inducir la regresién del tumor
vascular, se han descrito esteroides,
interfer6n, embolizacion arterial, vincristina,
radioterapia y cirugia (4). A continuacion, se
describe un caso de sindrome de Kasabach
Merritt dada su infrecuencia.

Materiales y métodos

Reporte de caso clinico en Hospital Infantil
Napoleén Franco Pareja, en Cartagena
(Bolivar) confrontando con articulos de
revisiones de temas en blsqueda electrénica
en bases de datos de RIMA, MEDLINE, PUB-
MED, MEDSCAPE, de 1940 a 2017.
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Resultados

Caso clinico:

Nifio de 10 meses de edad, con antecedente
de hemangioma toracico congénito (figura 1)
de crecimiento progresivo en manejo con
hidrocortisona tépica sin mejoria, con cuadro
clinico de 5 dias de evolucion caracterizado
por fiebre cuantificada en 40°c que no cedia
con acetaminofén, por lo que consulta a
puesto de salud de Tolu Viejo (Sucre) donde
realizan paraclinicos que reportan plaquetas
y hemoglobina baja, por lo cual lo remiten a
Unidad Materno Infantil de Sincelejo donde
realiza nuevamente examenes que
evidencian Hb 5mg/dl, que requiri6 manejo
con transfusion de hemoderivados vy
plaquetas en 12.000/mm3. Remiten a
Hospital Infantil Napoleén Franco Pareja en
Cartagena para estudio de bicitopenia y
valoracion por el servicio de
Hematooncologia  pediatrica, una vez
ingresa al servicio de urgencias, se instaura
manejo y deciden remitir a UCIP por alto
riesgo de sangrado.

Al examen fisico se encuentra paciente en
buenas condiciones generales, sin signos de
dificultad respiratoria, gran hemangioma a
nivel de hemitorax derecho de
aproximadamente 15x 10 cms de diametro,
hepatomegalia a 2 ms de reborde costal
derecho, extremidades simétricas con
hematomas a nivel de pliegue antecubital
izquierdo y miembros inferiores.

Durante su estancia en UCI, se documenta
bicitopenia (anemia microcitica y
trombocitopenia severa), elevacion de tiempo
de protrombina (TP mayor de 120), por lo
gue se decide descartar coagulopatia
concomitante, ademas se solicita Tomografia
de térax, abdomen y ecografia doppler de
lesién toracica para evaluar flujo sanguineo.
Se interroga Sindrome de Kasabach Merrit y
Hemoglobinopatia C, asociado a
Hemangioma toracico.
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Resultados de fibrinégeno 103 mg/dl (bajo),
coombs directo negativo y Factores de
coagulacion: factor VI, factor IX y factor de
Von Willebrand dentro de parametros
normales. Se confirma diagnéstico de
Hemoglobinopatia C heterocigota, con
resultado de electroforesis de hemoglobina
asi: Hb A: 75.6%. Hb C/E: 24.4 %.

Se realiza aspirado de medula 6sea para
descartar sindrome linfoproliferativo, cuya
muestra resultd insuficiente, no se repite
procedimiento. Paciente con cuadro febril,
que proviene de zona endémica de
leishmaniasis, por lo cual se solicita
serologia, que resulta negativa. Se realiza
TAC de térax (figura 2) que evidencia
asimetria de la pared toracica, observando
imagen en rango de densidad de tejido
blando en la pared antero-derecha de mas o
menos 62x42mm, en relacion a patologia
conocida, (hemangioma) . Tac de abdomen
que evidencia hepatoesplenomegalia leve.
Ecografia de tejidos blandos que reporta
masa de pared toracica derecha compatible
con hemangioma que mide 70 x40mm,
predominio sélido, bordes irregulares,
pequefias areas hipoecoicas que muestran
flujo al doppler color.

Recibe manejo con corticoides (prednisolona:
4 mg/kg/dia por 4 dias, seguido de pulsos de
metilprednisolona: 30/mg/kg dia en infusién
de 6 horas por 5 dias), betabloqueadores
(propanolol: 1 mg/kg/dia, terapia
permanente), vitamina k (0,3 mg/kg dosis
Unica). Paciente asintomatico, estable
hemodinamicamente, con ascenso de
recuento de plaquetas (31.000/ mm3) por lo
que se traslada a sala general para continuar
manejo.

Durante su estancia en sala general,
paciente  asintomatico, = manifestaciones
hemorragicas en piel, sin evidencia de
sangrados mayores, con deterioro
paraclinico, cursando con trombocitopenia
severa, pese al manejo con corticoides, por
lo que se decide iniciar tratamiento con
gammaglobulina a dosis de 1 gramo/kg/dia
por dos dias, en infusibn de 6 horas,
posterior a lo cual se documenta recuento
plaguetario en 11.000. Por lo cual se decide
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reiniciar  tratamiento con  prednisolona
(Img/kg cada 12 horas hasta completar 28
dias de tratamiento). Paciente asintomatico,
se realiza control de cuadro hemético a las
72 horas encontrdndose recuento de
plaguetas en 7.000, posteriormente en
10.000, por lo que se considera remision a
unidad oncolégica para iniciar manejo con
Vincristina.

Comentarios

Alrededor de 10% de los nifios tiene
hemangiomas infantiles benignos, que tienen
tres fases evolutivas, fase proliferativa,
involutiva y wuna involucionada. En una
condiciones de hipoxia de desencadena la
angiogénesis que conduce a la formacion de
hemangioma aumentando la secrecion de
factor de crecimiento endotelial vascular vy el
factor alfa 1, son mas frecuente en el sexo
femenino, y se desarrollan en el nacimiento o
algunos meses posteriores, el area mas
afectada con mayor frecuencia es la cefélica
que es intensamente vascularizada en la
edad intrauterina, (5). Los tumores
vasculares benignos pueden ocurrir en
cualquier tejido especialmente la piel, suele
ser la estructura afectada mas comun.
Histolégicamente los hemangioma de piel se
pueden dividir en dos grupos: los del capilar
0 telangestasico, que consisten en
numerosos tlbulos revestidos por endotelio y
rodeados de tejido intercapilar celular de
espesor variable, y los de tipo cavernoso, en
el que los canales de sangre son irregulares
y mas ampliamente dilatado. El rasgo mas
caracteristico del angioma es su color rojo o
purpura, de intensidad variable, que es
debido al gran contenido de sangre del
tumor. La asociacion de  purpura
trombocitopenica y hemangioma es una
complicacion poco comun (2,7)

Sindrome Merrit Kasabach se caracteriza por
una anomalia vascular de crecimiento rapido
y ampliado, coagulopatia de consumo,
trombocitopenia, el tiempo de protrombina y
tiempo de tromboplastina parcial activado
estan prolongados, hipofibrinogenemia, la
presencia del dimero D y la degradacion de
la fibrina productos con o0 sin anemia


http://es.wikipedia.org/wiki/Tiempo_de_tromboplastina_parcial_activada
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hemolitica  microangiopatica como lo
podemos observar en nuestro caso (8).
Histolégicamente, combina rasgos del
hemangioma infantii y del sarcoma de
Kaposi. Se compone de varios nodulos bien
delimitados separados por tejido conectivo,
compuestos a su vez de pequefios capilares
glomeruloides, y células endoteliales
redondeadas conteniendo hemosiderina,
glébulos hialinos o vacuolas. Puede llegar a
afectar hasta estructuras 6seas pero no se
han descrito desarrollo de metastasis por lo
que se comporta como neoplasia benigna

(9).
En una serie de casos de 17 neonatos las
pruebas complementarias mostraron

disminucién en los niveles de hemoglobina,
en el fibrinégeno, y prolongacion del tiempo
de protrombina, aunque solo con examen
fisico se puede hacer diagnéstico de
hemangioma la ecografia, tomografia y la
resonancia magnética mostraran e tamafo,
las capas del hemangioma y la relacion
vascular con otras estructuras, los hallazgos
relacionados con un hemangioendotelioma
de Kaposi es una masa tejido blando mal
definida, hipointensa en T1 e hiperintensa en
T2 comparado con el musculo, aungque esos
hallazgos son inespecificos y su verdadero
diagnostico debe hacerse mediante estudio
patoldégico (3).

En la fisiopatologia de KMS existe la captura
de plaquetas, quedando atrapadas dentro de
la lesién (10), debido a la proliferacion
anormal del endotelio en el hemangioma; la
exposicién y la adhesién subendotelial o
endotelio anormal dentro del hemangioma
podria dar lugar a la agregacion y la
activacion de las plaquetas. El flujo excesivo
arteriovenoso aumenta aun mas el nivel de
activacion de las plaquetas. El ciclo constaste
de consumo de plaquetas y de factores de
coagulacion con el inicio de la fibrindlisis se
manifiesta como una ampliacion del
hemangioma (11). La trombocitopenia en
KMS es generalmente severa (frecuencia
<20 x 109/ I) y es mas dramatica que la
trombocitopenia dilucional que se desarrolla
con hepatoesplenomegalia debido a las
grandes lesiones que ocupan espacio.
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Para el estudio de Ila lesibn en Ia
determinacion de su extension, existen varias
herramientas como la ecografia, la cual
puede ser un buen método para identificar y
controlar las lesiones vasculares. En la
tomografia computarizada se puede observar
masas homogéneas persistentes, en la
resonancia magnética se muestra bien
determinada las masas densamente
lobuladas. La angiografia es invasivo, pero
atii  para determinar el tamafio, la
permeabilidad y el numero de buques
auxiliares 'y colaterales antes de Ila
embolizacién (11).

No hay pautas en el tratamiento del
Sindrome de Kasabach Merritt, la terapia con
corticoide se considera una buena opcién
para el manejo inicial inhibiendo la fibrindlisis
y la trombosis, también estimula la
hematopoyesis en la medula Osea para
aumentar la producciébn de plaquetas,
también disminuye los anticuerpos
antiplaquetarios pero solo se ha reportado
resolucion en un 30-50%, en nuestro caso
clinico el corticoide fue ineficaz en su manejo
por recaida que esta reportado hasta el
50%(3). Los mecanismos de corticoides
como la prednisolona siguen sin estar claros
en el control de la trombocitopenia,
coagulopatia y la estabilizacion de
hemangioma, aunque parece que aumenta
las plaguetas, aumenta la vasoconstriccion,
inhibe la fibrindlisis y perturba la
angiogénesis. Existen otras alternativas de
tratamiento si no responde a primera linea
como son: Interferon alfa, terapia de
radiacion y agentes quimioterapéuticos tales
como vincristina y actinomicina. La opcion
mas prometedora recientemente disponible
para el tratamiento de hemangiomas
infantiles es propanolol (11-13).

El interferon se utiliza en caso de resistencia
al corticoide, y en nuestro caso clinico la
vincristina se utiliz6 como opcién de manejo
dado que fue resistente al manejo con
esteroides e interferon, se han descrito en la
literatura estudios clinicos que apoyan su
uso, pueden inducir la regresién del tumor y
la normalizaciéon de los parametros de la
coagulacion (13,14).
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Figuras

Figura 1. Hemangioma vascular en térax superior derecha: Se evidencia Tumoracion vascular en
parte superior derecha del térax.

Figura 2. Tumoracion en pared toracica: Se evidencia
asimetria de la pared toracica, observandose imagen en
rango de densidad de tejido blando en pared toracica antero
derecha de +/- 62x42mm relacionada con hemangioma.
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