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Kasabach-Merritt Fenomeni Tablosu ile Kaposiform
Hemanjiyoendotelyoma Dusunulen Bir Yenidogan

A Newborn with the Kasabach-Merritt Phenomenon and Suspected
Kaposiform Hemangioendothelioma
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OZET

Kasabach-Merritt fenomeni (KMF) tlketim koagulopatisi, trombositopeni ve hipofibrinojenemi ile karakterize, nadir g6-
rUlen bir klinik tablodur. Siklikla kaposiform hemanjiyoendotelyoma (KHE) ve kiime seklindeki anjiyomalar olmak Uzere
vaskuler timorlerle birlikte goruldr.

TUm vUcutta yaygin petesi, trombositopeni, lumbal kiigtk bir kitlesi olan term kiz bebek, 5 gunlikken hastanemize KMF
on tanisiyla sevk edildi. Fizik muayenesinde sag inguinalde hematom, yaygin petesi ve sirtta genis ekimozu vardi. Klinik
ve laboratuvar olarak DIK disuntlen bebegdin magnetik rezonans gdrintllemesinde retroperitoneal bdlgede 86x54x76
mm, aorta ve sag bobredi anteriora iten, vertebray invaze ederek spinal kanala uzanan dev kavernéz hemanjiyomla
uyumlu kitle saptandi. Olgumuzda kitle, KMF ve DIK tablolari nedeniyle KHE distnUldi. DIK nedeniyle biyopsi yapila-
madi ve destek tedavi uygulandi. Pulse-steroid, vinkristin ve aktinomisin-D tedavileri verilen olguda kitlenin kUgulmesi
saglandi. Hasta takip ve tedavisine ayaktan devam edilmek tzere 2 aylikken taburcu edildi.

Vaskduler tumorlerde KMF ve DIK gelisirse, kanamaya neden olarak mortalite ve morbidite riskini artirabilir. Bu malign
klinik tablonun gdruldigu olgularda KHE dustntimeli, tedavi buna gére planlanarak DIK ve trombositopeni kontrol altina
alinmaya c¢aligiimalidir.

Anahtar Sézciikler: Kasabach-Merritt fenomeni, Kaposiform hemanjiyoendotelyoma, Yenidogan

ABSTRACT

The Kasabach-Merritt phenomenon (KMP) is a rare clinical condition characterized by consumptive coagulopathy,
thrombocytopenia, and hypofibrinogenemia. KMP frequently accompanies vascular tumors such as kaposiform
hemangioendothelioma (KHE) and tufted angioma.

A term female infant with diffuse petechiae, thrombocytopenia and a small lumbar mass was referred to our hospital
on the 5th day with the diagnosis of KMP. Physical examination revealed generalized petechiae, hematoma on the
right inguinal region, and a large ecchymosis in the lumbar region. She was diagnosed with disseminated intravascular
coagulation (DIC) and supportive treatment was provided. Magnetic resonance imaging revealed a 86x54x76 mm
retroperitoneal mass consistent with cavernous hemangioma pushing the aorta and right kidney anteriorly, invading
the vertebra and extending to the spinal canal. Biopsy could not be obtained due to severe DIC. KHE was considered
with the clinical findings of a giant vascular mass, KMP, and severe DIC. The patient was managed with pulse steroid,
vincristine and actinomycin-D treatments. She was discharged at 2 months as the mass became smaller and KMP
improved.

If KMP and DIC develop in vascular tumors, the risk of bleeding may increase mortality and morbidity. In this malignant
clinical condition, KHE should be considered and therapy should be planned accordingly. DIC and thrombocytopenia
should be managed by supportive therapies.
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GiRIS

Kasabach-Merritt fenomeni (KMF) nadir gérulen, tiketim koagu-
lopatisine neden olan, derin trombositopeni ve hipofibrinojenemi
ile karakterize bir Klinik tablodur. Genellikle vaskuler timorlerle
birlikte gérallr. En sik kaposiform hemanjiyoendotelyoma (KHE)
ve kime seklindeki anjiyomalara eslik eder. Medikal tedavisi zor
olup ortak gorus birligine varilamamistir (1-3). Burada dogum-
da trombositopeni, yaygin petesi ve lumbal bdlgede kiglk
mavimsi bir kitlesi olan, izlemde KMF tanisi alan bir yenidogan
sunulmaktadir. Olgu nedeniyle KMF ve KHE tartisiimistir.

OLGU SUNUMU

Dogum agirigi 3600 gr olan, 28 yasindaki anneden vajinal yolla
zamaninda dogan kiz bebek, tim vlcutta yaygin petesi, sirt-
ta kiguk mavimsi bir kitle ve trombositopenisi nedeniyle taze
donmus plazma (TDP) ve trombosit stspansiyonu transflize

Sekil 1: Olgunun lumbal kitlesi ve ekimozunun gérindmd.
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edildikten sonra hastanemize sevk edildi. Fizik muayenesinde
vUcut agirhgi 3540 gr, bas ¢evresi 35 cm, sag lumbal bdlgede
mavimsi 3x3 cm kitle, tUm vlcutta yaygin petesi ve sirtta genis
ekimozu vardi (Sekil 1). Annenin kan sayimi normaldi. Bebekte
trombositopeni, dustk fibrinojen, uzamis PT, aPTT ve INR
duzeyleri oldugundan yaygin damar i¢i pihtlasma (DIK) gelistigi
dusUnulda.

Manyetik rezonans gorUntilemesinde sagda paravertebral
kaslari invaze eden, cilt alti yag dokusu ve inguinal bolgeye uza-
nimi bulunan, sag bdbredi ve abdominal aortay! anteriora iten,
bu dizeyde sag noral foramenden spinal kanala uzanan, her
iki renal vaskuler yapilarla sinirlari ayirt edilemeyen, vena kava
inferiora basi yapan, pelvisde mesaneyi anteriora iten, verteb-
ra posterior elemanlarini etkiledigi dusinulen, 86x54x76 mm,
T1A-T2A sekanslarda heterojen ve hipointens, post-kontrast
goruntllerde heterojen kontrastlanma gdsteren lobule konturlu
vaskuler yapida kitle lezyonu izlendi (Sekil 2A, B).

Olgumuzda kitle ve ekimozlarin blytmesi nedeniyle DIK’e
sekonder kitle ve gevre dokulara kanama oldugu dustnuldu.
DIK igin gunlik TDP verilmeye ¢aligildi, ancak olguda jeneralize
6dem gelisti. Olgumuzda sivi kisitlamasi gereksinimi oldugundan
kriyopresipitat destedi uygulandi. Trombosit sayisinin 50.000/
mm3 olmasini saglamak igin aralkll trombosit transflzyonu,
fibrinojen dizeyi 100 mg/dL altinda ise fibrinojen konsantresi
transflzyonu yapilarak DIK kontroll saglandi. Kanama ve iyat-
rojenik olarak hemoglobin dizeyinde dlisme olan bebege ara-
ikl eritrosit transflizyonu yapildi. Kanama riski nedeniyle biyopsi
yapllamayan olgumuzda histopatolojik tani mimkin olmad.
Dev vaskuler yapida kitle, kitle icine kanamaya bagl KMF ve
DIK tablosundaki malign Kklinik seyir nedeniyle, olgumuzda KHE
olabilecegi dUsinlldu. Hastaya pulse-steroid (3 giin 30 mg/kg/
gun, 3 giin 20 mg/kg/gun, 3 giin 10 mg/kg/gun, takiben 2 mg/
kg/glin, toplam 1 ay), vinkristin (1 mg/m2 intravendz, haftada
bir, 6 hafta) ve aktinomisin-D (7.5 pg/kg/gun, intravendz, 5
guin) uygulandi. Olasi KHE igin uygulanan kemoterapiyle kitlenin

Sekil 2A, B: Olgunun
lumbal kitlesinin
manyetik rezonans
goruntllemesi.
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Sekil 3: Olgunun lumbal kitlesinin tedavi sonrasi ve taburculuk sirasin-
da gorinumu.

kUgUlmesi saglandi. Olgumuz 2 aylikken tedavi ve takiplerine
ayaktan devam edilmek Uzere taburcu edildi. Taburculuk sira-
sinda olgumuzun kitlesindeki tedaviyle saglanan kugUtimenin
gorinUmu Sekil 3’de izlenmektedir.

TARTISMA

Kumeli anjiyoma ve KHE genellikle bebeklik veya erken ¢ocuk-
luk déneminde gorulen, Klinik ve histopatolojik olarak ¢ok farkli
Ozelliklerde olabilen, ancak ayni klinik spektrumda yer alan nadir
vaskduler tUmorlerdir (1,2). Anjiyomalar iyi huylu, ancak KHE
lokal olarak agresif seyir gosteren, genellikle derin dokulari
invaze etme egiliminde olan, retroperiton, mediasten ve organ
invazyonu yapmaya meyilli malign karakterde timorlerdendir
(8-6). Bu ttimodrlerin en ciddi komplikasyonlari ise KMF’dir (7).
KMF yenidoganlarda nadir gorulen, tedavi edilmesi cok gug, her
zaman hemanjiyomlara eglik etmeyen, daha agresif seyreden
KHE ve nadiren diger vaskuler neoplazmlarla iligkili olabilir.

Burada sunulan olguya retroperitonda vaskuler yapida dev ve
bUylme egilimindeki kitle, trombositopeni ve DIK nedeniyle
KMF tanisi konulmustur. Dev vaskdler yapidaki kitle, kitle igine
kanamaya bagh KMF ve DIK tablosundaki malign klinik seyir
nedeniyle olgumuzda KHE olabilecegi distnulmustar. Kitlenin
MRI bulgulariyla retroperiton ve i¢ organlara invazyon gdster-
mesi de KHE tanisini desteklemistir. Bu olgularda KMF’nin teda-
visi glctur. DUsuk trombosit sayisi nedeniyle yenidoganlarda
kanama riski saglik ekibinin karar vermesini guclestirmektedir.
Ancak aktif kanama olmadikca trombosit destegdi yapilmama-
lidir. GUnkU verilen trombositlerin hem 6émrl kisadir, hem de
klcuk damarlarda olasi pihtiya neden olarak kitlede blylumeye
yol acabilmektedir (8). Hipofibrinojeneminin duzeltimesi ve
koagulopatinin kontrol altina alinmasinda énerilen tedavi kriyop-
resipitat ve fibrinojen konsantresi destegidir (9). Bbyle olgularda

primer tedavi kitleye ydnelik olmalidir (10,11). Olgumuzda da
kriyopresipitat ve fibrinojen konsantresi destegdi, aralikli trom-
bosit ve eritrosit stispansiyonu yapilarak hipofibrinojenemi, DIK
ve trombositopeni kontrol altina alinmaya calisimis; KHE igin
pulse steroid, vinkristin ve aktinomisin-D tedavileri gecikmeden
baslanmistir.

Bu olgu nedeniyle trombositopeni etiyopatogenezinde heman-
jiyomalar ve KHE'nin akilda tutulmasi gerektigi vurgulanmak
istenmigstir. Vaskuler tumorlerde KMF ve DIK gelisirse, kanamaya
neden olarak mortalite ve morbidite riskini artirabilir. Bu malign
klinik tablonun gordldigu olgularda KHE duastndlmeli, tedavi
oncelikle buna gbre planlanarak DIK ve trombositopeni kontrol
altina alinmaya calisiimalidir. Medikal tedaviye yaniti degisken ve
kontrol edilmesi zor olabilen KMF tani ve tedavisindeki gecik-
melerin, mortalite ve morbiditeyi artiracagd unutulmamalidir.
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