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CASOS CLINICOS

SINDROME DE KASABACH-MERRITT

Juax Izquierpo-Ramirez,* Heser Horrta-GonzArez,*
Jost M. FARFAN-CANTO * y JORGE ARIAS ¥ ARIAs %

Se presentan das casos de hemangiomar que cursaron con
alteraciones de Iz coagulacidn sanguinea, uno con trombo-
citopenia y el otro con sindrome de hipercoagulabilidad
crénico, Existe estrecha relacidn entre el tamarnio del he-
mangioma y la presencia 0 no de coagulopatia. Cuando
dnicamente se detecta trombocitopenia, éita puede consii-
tuir una manifestacion inicid o parcial del sindrome de
Kasabach-Merritt, caracterizado por coagulopatia por con-
sumo y fibrindlisis secundaria o defensiva.

Se revisa la patogénesis de este sindrome, de la anemia
bemolitica microangiopitica gue puede acompatiarlo y de
la wtilidad de la heparina para su control, subrayando gue
el empleo de anticoagulantes es solamente wna medida
temporal y que es necesario un tratamiento espectfico de la
enfermedad para remover el mecanismo responsablé de
la coagulopatia.

* Hospital de Pediatria. Centro Médico Nacional, Instituto Mexi-
cano del Seguro Social. ;
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1 Hemangioendotelioma de pierna izquierda,

Este sindrome fue descrito por primera
vez en 1940 por Kasabach y Metritt,® y
ha sido incluido entre los sindromes de
coagulacién intravascular diseminada de-
bido a'la presencia de trombocitopenia,®
hipofibrinogenemia, ¢ consumo de fac-
tores,® % 7 incremento de la actividad
fibrinolitica 7 y correccién de estas al-
teraciones con la administracién de anti-

CUENTA BE PLAQUETAS X por mm?® §

AMP{:TACION

Jueio AGOSTO 9EPTIEMBRE OCTUBRE ;I!’E
2 Conteo plaguetario en un caso de hemangioen-
dotelioma, Se observa su normalizacién después
de la amputacién del miembro afectado.
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coagulantes.® ** Ademés se ha encontrado
el desarrollo de anemia hemolitica micto-
angiopdtica,*® ** condicionada por Ja frag-
mentacidn de los eritrocitos al pasar por
las mallas de fibrina depositadas a nivel
de la microcirculacién,

El propésito de la presente comunica-
cién es informar las alteraciones de la
coagulacién encontradas en dos nifios que
cursaron con hemangiomas, analizando el
posible mecanismo de produccién de la
coagulopatia y su tratamiento.

Presentacién de los casos

Caso 1. Paciente femenino, de 45 dias de
edad, que desde el nacimiento presentaba una
zona violdcea en el tercio distal de la pierna
izquierda, de consistencia aumentada y que era
dolorosa. A su ingreso al hospital se encontrd
una mancha rojiza parda, de limites irregula-
res, que se extendia del tercio superior y medio
de la pierna hasta el tobillo, con aumento de la
temperatura local, de consistencia dura y do-
lorosa al tacto. Se practic6 biopsia de la tumo-
racién, diagnosticindose hemangioendotelioma.
Desde entonces, se administré prednisona a
razén de 5 mg. cada 24 horas; sin embargo,
cinco semanas después se hospitalizé por pre-
sentar crecimiento importante de la neoplasia
vascular, con aumento de la temperatura local,
edema, piel tensa y brillante, cianosis e hipo-
termia distal con llenado capilar lento (fig.
1). La biometria hemitica demostré hemoglo-
bina de 9.3 g./100 ml., hematécrito de 29 por
ciento, reticulocitos de 1.8 por ciento, y las
pruebas de coagulacién tnicamente mostraron
trombocitopenia de 11 000 por mm.® Debido
a la alteracién circulatoria, se practicé ampu-
tacién de la pierna a nivel de la unién del
tercio medio con el distal, previa administra-
citn de concentrados plaquetarios. Un dia des-
pués de la operacién las plaquetas se encontra-
ron en limites normales (fig. 2).

Caso 2. Paciente femenino, que desde el
nacimiento presentaba una tumoracién en re-
gién rotuliana derecha, de 1 cm. de didmetro,
color violaceo, consistencia blanda, con aumen-
to progresivo de tamafio y que le imposibilitaba
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3 Hemangioma mixto de miem-
bro pélvico derecho.

4 Angiografia realizada en el
caso 2. Se observa malformacién
arterial y venosa en forma caver-
nosa.

la deambulacién. Estuvo internada durante
cuatro meses en una clinica, en donde le trans-
fundieron sangre por anemia. A los dos afios
de edad es vista en el Hospital de Pediatria,
C.M.N,, IM.8.8., encontrindose una tumora-
cién localizada en todo el muslo derecho, de
color merado, superficie irregular, blanda, con
aumento de la temperatura local, no dolorosa
y no adherida a planos profundos (fig. 3). Se
practicé angiografia, encontrindose malforma-
cibn arterial y venosa, con predominio de esta
Gltima en forma cavernosa y con gran secues-
tro sanguineo de retorno (fig. 4). Las pruebas
de coagulacién exhibieron prolongacidn del
tiempo de protrombina y del tiempo parcial
de tromboplastina, hipofibrinogenemia y trom-
bacitopenia (cuadro 1). Se hizo el diagnéstico
de hemangioma mixto de miembro pélvico de-

Cuadro 1 Alteraciones en las pruchas de coagu-
lacién realizadas en un paciente con hemangioma
mixto

Paciente Valor

normal
Tiempo parcial de trombo-
plastina (seg.) 48 35
Tiempo de protrombina
(seg.) 18 12
Fibrinégeno (mg./100 ml.) = 47 250
Plaquetas (por mm.") 70 000 150 000

Lisis de la euglobulina Negativa Negativa

SINDROME DE KASABACH-MERRITT

recho, con sindrome de hipercoagulabilidad
crénico en etapa de consumo. Su evolucién
posterior se caracterizé por sangrados repetidos
en la superficie de la tumoracién, secundarios
a traumatismos. Se administré prednisona a
dosis de 15 mg. diarios, sin observarse mejoria.
Posteriormente, dej6é de asistit a la consulta
por lo que se desconoce su estado actual.

Comentario

Las complicaciones de los hemangiomas
incluyen ulceracién excesiva de la piel en
el sitio de la lesién, infeccidn, crecimientp
progresivo, invasion de tejidos-adyacentes
y hemorragia, siendo ésta la que con mis
frecuencia causa la muerte en el nifio.

En una revision previa,** de 45 nifios
con hemangiomas, se encontraron altera-
ciones de la coagulacién en seis casos, o
sea en 13.3 por cento. Estos hallazgos
contrastan con:los.comunicados . pot: otros
autores; asi, Margileth ** encontrd un solo
caso de trombocitopenia en 750 casos de
hemangiomas, y en Ia serie dé Duncan y
Halman,* de 709 casos, dos' tuvieron
plaquetopenia. Hubo dos pacientes: con
trombocitopeniz en 310 casos de tumores
vasculares estudiados ‘por Wilson y Hag-
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gard.®® Probablemente esta discrepancia
se deba a que la cuantificacién de plaque-
tas y las pruebas de coagulacién no se
efectian en forma rutinaria en este tipo
de padecimientos. Lo anterior, aunado a
que muchos casos no son comunicados,
hace que la verdadera frecuencia de las
alteraciones de la coagulacién en heman-
giomas sea dificil de determinar.

Se ha hecho hincapié en la caracteristica
“gigante” de esta lesion asociada con
trombocitopenia *° y los dos casos del pre-
sente trabajo presentaban hemangiomas
grandes. Sin embargo, esta condicién no
es un requerimiento absoluto, ya que va-
rios autores han comunicado trombocito-
penia asociada con tumores vasculares no
majores de cinco a seis centimetros de
didmetro,® 7 18

En afios recientes, se ha demostrado
que la trombocitopenia es solamente una
manifestacién inicial de un profundo dis-
turbio en el mecanismo de la coagula-
cién. 't ® Este sindrome se ha clasificado
como coagulopatia por consumo,® con
fibrindlisis secundaria,’® y también se ha
informado de fibrindlisis primaria.®* Al-
gunos de estos pacientes pueden presentat
cambios en la morfologia de los eritroci-
tos, que caracteriza a la anemia hemolitica
microangiopética.® *

En los pacientes con tumores vascula-
e, la activacién del mecanismo de la
coagulacién ocurre en los sinusoides veno-
sos, con utilizacidén de varios factores de
coagulacién.*™ La patogénesis del sindro-
me no estd bien aclarada, pero se puede
explicar por los signientes factores: se-
cuestro y destruccién de plaquetas dentto
del tumor, con liberacién de factor 3
plaquetario, que tiene actividad trombo-
pldstica; lesién del endotelio vascular en
el interior de]l hemangioma, con probable
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liberacidén de tromboplastina tisular y ac-
tivacién de los factores de contacto por las
fibras coldgenas al descubierto; liberacién
de material tromboplastico de los hema-
ties debido a la anemia hemolitica micro-
angiopitica; todo ello favorecido por el
estancamiento de la sangre dentro del tu-
mor, ya que los productos de activacién
no son removidos por el sistema reticu-
loendotelial, condicionando el depésito
de la fibrina formada localmente, con la
consiguiente trombosis intravascular, co-
mo pudo demostrarse en la pieza quirdr-
gica del caso 1.

Los dos casos aqui descritos cursaron
con anemia antes de que presentaran he-
morragia, probablemente debida a hemo-
lisis traumatica de los eritrocitos, como
fue demostrado en uno de ellos. Es facti-
ble que los microtrombos formados como
resultado de Ia coagulacién intravascular
diseminada, causen fragmentacién de los
eritrocitos. Por otra parte, el hemangioma
puede actuar como 6rgano de secuestro de
hematies, contribuyendo a la anemia por
incremento del volumen plasmético to-
tal.®

Se ha sugerido que la heparina sea la
droga de eleccién para corregir las altera-
ciones de la coagulacién en los hemangio-
mas; ** sin embargo, ésta es una medida
temporal que no puede ser mantenida en
forma permanente y un tratamiento espe-
cifico de Ia enfermedad es necesario para
remover el mecanismo responsable de la
coagulacién intravascular diseminada.

La regresién espontinea de los heman-
giomas es un fenémeno bien reconocido
y descrito por varios autores,** quienes
estiman que de 50 a 90 por ciento de
ellos involucionan dentro de los primeros
5 afios. Cuando esto no sucede y la neo-
plasia vascular compromete la vida del
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nifio por sus complicaciones, la reseccién
quirdrgica completa es el tratamiento de
eleccién. ™ 2@

En los casos en que la lesién no puede
ser extirpada por involucrar estructuras
vitales, se han empleado los esteroides
con efecto benéfico.™ *-** En comunica-
cién anterior de los autores,* de cinco
casos tratados con prednisona, solamente
se logrd la regresion total en un caso de
hemangiopericitoma de térax, con la nor-
malizacién concomitante de las pruebas
de coagulacién. Sin embargo, queda la
duda de si este nifio correspondié al 90
por ciento que inveluciona espontinea-
mente. EI empleo de radioterapia ha sido
un tratamiento efectivo en hemangiomas
seleccionados,® ** pero también tiene mu-
chas limitaciones.
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