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Olgu Sunumu

Yenidoganda Kasabach-Merritt
Sendromu’

KASABACH-MERRITT SYNDROME IN A NEONATE

Selcuk Mistik?, Giilsen S6nmezigik2, Nihal Demirel3, Abdurrahman Karas, i. Lale Atahans, Sezen Saribass

Ozet

Kasabach-Merritt sendromu hizli blylyen bir hemanjiom,
trombositopeni ve akut ya da kronik tliketim koagilopatisinin
kombinasyonudur. Kasabach - Merritt sendromunda bircok te-
davi secenedi mevcuttur. Biz vakamizda radyoterapi ve korti-
kosteroid tedavisini, literatirde belirtilenden daha dusik
dozlarda uyguladik. Elde ettigimiz sonug, yliksek dozda olma-
yan steroid ve radyoterapi kombinasyonunun Kasabach-Mer-
ritt sendromunun tedavisinde ilk secenek olabilecegini destek-
lemektedir.
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asabach-Merritt sendromu; hizli biiyiiyen bir he-

manjiom, trombositopeni ve akut ya da kronik tii-

ketim koagiilopatisinin kombinasyonudur.! Klinik
bulgular genellikle erken bebeklik doneminde ortaya
cikmakla beraber daha ge¢ de goriilebilir. Hemanjiom
siklikla dogumda mevcuttur, karakteristik olarak tek ve
biiyiiktiir. Vaskiiler lezyon genellikle kutan6z olup nadi-
ren organ yerlesimi gosterir.! Birlikte goriilen trombosi-
topeni; kanama, ekimoz, petesi olusmasina ve hemanji-
omun hizla biiylimesine neden olabilir. Kanamaya ya da
mikroanjiopatik hemolize bagh siddetli anemi goriilebi-
lir. Trombositopeni nedeni sekestrasyon ya da trombosit-
lerin hemanjiom icinde artmis harabiyetidir.! Histoloji
ve izotop caligmalar1 trombositlerin tiimoriin yogun da-
mar yataginda tutulup tahrip edildigini gostermistir. Ke-
mik iliginde megakaryosit sayist normaldir.2 Tedavi
trombosit, eritrosit ve taze donmus plazma verilerek

Summary

Kasabach-Merritt syndrome is a combination of rapidly enlar-
ging hemangioma, trombocytopenia and an acute or chronic
consumption coagulopathy. There are a lot of choices of tre-
atment in Kasabach-Merritt syndrome. In our case, we used
radiotheraphy and corticosteroid treatment at lower doses
than mentioned in the literature. The result we achieved by
using lower doses of radiotheraphy and corticosteroids sup-
ports the idea that this could be the first choice of treatment.
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trombositopeni, anemi ve tiiketim koagiilopatisinin kont-
roliinii igerir.!

Tedavide kullanilan ila¢ ve yontemler, sistemik ste-
roidler, embolizasyon, radyoterapi, aminokaproik asit ve
IFN-a ‘dir. Tiimor i¢inde kendiliginden gelisebilen trom-
boz, vaskiiler kanallarin obliterasyonuna ve spontan iyi-
lesmeye neden olabilir. 600-800 rad (6-8 Gy)’lik radyo-
terapi bu islemi hizlandirabilir. Ancak daha fazla seansa
da ihtiya¢ duyulabilir.2 Anatomik olarak uygun oldugun-
da eksternal kompresyon ya da total eksizyon denenebi-
lir. Ancak cerrahi yontemlerle kontrol edilemeyen kana-
ma gelisebilir.2

Olgu Sunumu

9 giinliik iken hastanemize sol uyluk bolgesinde kir-
mizi-mor renkli sislik yakinmasiyla bagvuran erkek be-
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Resim 1
Olgunun tedavi oncesi goriiniimii

bek hemanjiom tanisi ile izleme alindi. izlem sirasinda
21. giinde genital, umbilikal ve sol ayak bilegine kadar
uzanan bolgede yaygin morluk olugmasi iizerine hasta
hospitalize edildi. Hastanin fizik muayenesinde sol uy-
luk bolgesinden dize kadar uzanan, iizeri diizensiz he-
manjiom Kkitlesi ve gobek bolgesinin 1 cm iizerine kadar
biitiin abdomeni, genital bolgeyi, sag uyluk bolgesini ve
sol dizden ayak bilegine kadar olan bolgeyi kaplayan
ekimoz mevcuttu (Resim 1). Hastanin laboratuvar ince-
lemelerinde, Hb: 8.1 gr/dl ve trombositler: 7000/mm3
olarak saptandi. Yapilan doppler ultrasonografide kitle-
nin hipervaskiiler oldugu ve genis vendz golciiklerle ar-
teryal yapilar icerdigi saptandi. Hastaya taze donmug
plazma ve trombosit siispansiyonu verildi. Yatiginin 3.
giiniinde hemoglobin degeri 4.9 gr/dl’ye kadar diisen
hastaya eritrosit slispansiyonu verildi. Hastaya steroid ve
radyoterapi uygulanmasi planlandi ve 1.5 mg/kg/giin
prednizolon ile birlikte radyoterapiye baslandi. Hastaya
6 seansta toplam 900 cGy radyoterapi uygulandi. 2 haf-
talik tedavi sonrasi hastanin hematolojik parametreleri
normal diizeye ulast1 ve lezyonda belirgin kiiciilme elde
edildi. Toplam 30 giinliik hospitalizasyondan sonra has-
ta taburcu edilirken hemoglobini 10.3 gr/dl, trombositle-
ri 287.000/mm3 idi. Kitlenin boyutlarinda belirgin bir kii-

Resim 2
Olgunun tedavi sonrasi goriiniimii

clilme mevcuttu (Resim 2). Hasta taburcu edildikten son-
ra prednizolon dozu 1 mg/kg/giin’e diisiilerek 3 ay siire
ile devam edilip, 3 ay sonraki kontroliinde azaltilarak ke-
sildi. Hastanin kontroliine iicer ay ara ile devam edildi.
Birinci yilin sonunda hastada herhangi bir enfeksiyona,
biiyiime ve gelisme geriligine, kan parametrelerinde bo-
zukluga ya da kitlenin tekrar biiylimesine rastlanmadi.

Tartisma

Kasabach-Merritt sendromunda bir¢ok tedavi yonte-
mi ve ila¢ kullanmilmistir. Bu yontem ve ilaglar radyotera-
pi, steroidler, siklofosfamid, aminokaproik asit ve kriop-
resipitat, asetilsalisilik asit, dipiridamol, pentoksifilin,
pridinol karbamat, heparin, exchange transfiizyon, trom-
bosit infiizyonu ve embolizasyon, kompresyon ya da cer-
rahi c¢ikartma ya da timor damarlarinin ligasyonudur.3
Bu tedavi yontemlerinden bir hastada basarili olan, bag-
ka bir hastada bagarisiz olabilmektedir. Dolayisiyla kesin
bir tek tedavi yonteminin olmadig1 ve tedavinin bireysel-
lestirilmesi gerektigi bir¢ok yazar tarafindan kabul edil-
mistir. Bireysel tedavide de literatiirde ilk denenmesi ge-
reken yontem ya da ila¢ konusunda kesinlik yoktur. Bi-
zim olgumuzdaki ilk tercihimiz, steroid ve radyoterapi
kombinasyonu olmustur. Yapilan calismalarda tedaviye
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yanit alinabilmesi i¢in steroid hem tek tedavi rejiminde,
hem de kombine tedavide (radyoterapi ile birlikte) yiik-
sek dozda (2-3 mg/kg/giin prednizolon) kullanilmisgtir.
Yalnizca radyoterapi uygulanan olgularda ise tam iyiles-
me icin 30 Gy ve iizerindeki dozlarin gerektigi bildiril-
migtir.+6 Olgumuzda ise prednizolon, ¢alismalarda belir-
tilen dozlardan daha diisiik miktarda (1.5 mg/kg/giin) uy-
gulanmigtir. Radyoterapi dozu da tam iyilesme saglama
oraninin yiiksek oldugu bildirilen 30 Gy’in altinda, top-
lam doz olarak 9 Gy’de kesilmistir. Toplam 2 haftalik
kombine tedavi sonrasinda hastanin hematolojik para-
metreleri normal degerlere ulasirken lezyonun boyutla-
rinda dramatik derecede kii¢iilme elde edilmistir. Hasta-
y1 taburcu ederken prednizolon dozu 1mg/kg/giin’e indi-
rilip 3 ay sonraki kontroliinde azaltilarak kesilmistir. Bu
stire icinde hastada herhangi bir enfeksiyon ya da yan et-
kiye rastlanmamustir. 1 yillik izleminde hastanin biiyiime
ve gelismesi normaldir. Lezyon bolgesinde sadece kiiciik

bir skar dokusu kalmigtir. Elde ettigimiz sonug yiiksek
dozda olmayan steroid ve radyoterapi kombinasyonunun
Kasabach-Merritt sendromunun tedavisinde Oncelikle
secilmesini desteklemektedir.
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