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Fenomeno de Kasabach-Merritt: reporte de caso
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RESUMEN

El fenémeno de Kasabach-Merritt es un trastorno poco fre-
cuente, se presenta en menos de 1% de la poblacién; se carac-
teriza por tumores vasculares entre los que se encuentran, con
mayor frecuencia, los hemangioendoteliomas kaposiformes y
los angiomas en penacho, relacionados con trombocitopenia
grave, anemia hemolitica microangiopdtica y coagulopatia por
consumo." El diagndstico y tratamiento oportunos permiten
mejorar la sobrevida de los pacientes. La opcién terapéutica de
primera linea se debe realizar con corticoesteroides sistémicos
y vincristina.?

Exponemos el caso de una paciente lactante menor de tres
meses de edad, que presentd dermatosis localizada en el miem-
bro pélvico derecho que afectaba la cara anterior y posterior
del muslo, la pierna y los genitales externos, caracterizada por
una neoformacién tipo placa de 12 cm en su eje mayor, de
forma irregular, color rojo-violaceo, superficie lisa, limites bien
definidos, indurada, con aumento de temperatura local, sin vi-
bracién palpable, con componente subcutaneo, de 15 dias de
evolucion.

PALABRAS CLAVE: fenémeno de Kasabach-Merritt, tumor vascular.

Caso clinico

xponemos el caso de una paciente lactante menor

de tres meses de edad, originaria de Aguascalientes,
producto de tercera gesta, nacimiento por cesirea a la se-
mana 34 secundario a oligohidramnios, Apgar 8/9. Como
tnico antecedente de importancia, desde el nacimiento
la paciente presentaba dermatosis localizada en la pierna
derecha, caracterizada por una neoformacién tipo micula

ABSTRACT

Kasabach-Merritt phenomenon is a rare disorder that occurs
in less than 1% of the population. Characterized by vascular tu-
mors, among which the most frequently found are kaposiform
hemangioendothelioma and tufted angiomas, associated with
severe thrombocytopenia, microangiopathic hemolytic anemia,
and consumption coagulopathy. Prompt diagnosis and treat-
ment improve patient survival. The first-line treatment option
should be systemic corticosteroids and vincristine.

We report a patient with less than three months of age with
a localized dermatosis on the right pelvic limb that affected the
anterior and posterior area of the thigh, the leg, and the exter-
nal genitals. The lesion had evolved during the last 15 days and
was characterized by a plaque-like tumor of 12 cm wide in its
long axis, irregular shape, red-violet color, smooth surface, well-
defined borders, indurated, with increase local temperature,
without palpable vibration, with a subcutaneous component.
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de 1 cm de didmetro, superficie lisa y limites bien defini-
dos, diagnosticada en principio por su servicio de refe-
rencia como hemangioma superficial.

Fue llevada al drea de Admisién Continua Pedidtrica
de nuestro hospital porque desde 15 dias antes, de for-
ma rdpida presentaba incremento del tamano de la le-
sién, ésta afectaba la cara anterior y posterior del muslo
y la pierna, asi como los genitales (labio mayor derecho);
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caracterizada por una neoformacién tipo placa de 12 cm
en su eje mayor, de forma irregular, color rojo-violaceo,
superficie lisa, limites bien definidos (figura 1). En la ex-
ploracién fisica la paciente se encontraba con pulsos po-
pliteos y pedios de buena intensidad y frecuencia, en la
palpacién del muslo se aprecié tumoracién de crecimien-
to rapido, indurada, fija a planos profundos, pétrea y do-
lorosa. Se realizé una medicién comparativa del didmetro
de los miembros pélvicos: muslo derecho 23 ¢cm, muslo
izquierdo 16 cm, pierna derecha 14 cm, pierna izquierda
1T c.

Los laboratorios de ingreso reportaron los siguientes
resultados: leucocitos 11.9 mil/mm’, hemoglobina 1o g/dL,
hematocrito 319, plaquetas 8 mil/mm?’, DHL 289 UI/L, TP
14 seg, TPT 28 seg, INR L.2.

Se realiz6 angiorresonancia y ultrasonido Doppler del
miembro pélvico afectado, con el siguiente reporte: tumo-
racién vascular en la regién anteromedial del muslo dere-
cho con dependencia de vena y arteria femoral (figura 2).

Debido al antecedente de la neoformacién vascular
durante el nacimiento, de crecimiento rdpido en la misma
regién anatémica, asi como por los hallazgos de labora-
torio (trombocitopenia severa y anemia) se hizo el diag-

néstico de fenémeno de Kasabach-Merritt. La paciente
rigura 1.. Neoformacici)n vascular en la piernafigrecha; se presenta el diametro de fue atendida en conjunto con los servicios de Medicina
as medidas comparativas de los miembros pélvicos: muslo derecho 23 cm, muslo
izquierdo 16 cm, pierna derecha 14 cm, pierna izquierda 11 cm. Interna Pedidtrica y Oncologia Pediatrica para tratamien-
to con esteroide y quimioterapia.

El manejo médico se realizé con metilprednisolona
114 mg cada 24 horas, propanolol 2 mg cada 24 horas y
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Figura 2. A) Angiorresonancia de la pierna derecha que muestra una imagen heterogénea de bordes lobulados de gran vascularidad en el plano muscular, tejido subcu-
taneo y piel. B) Ultrasonido Doppler de la pierna derecha en el que se observa tumoracién vascular con dependencia de arteria y vena femoral.
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Figura 3. Paciente en la tercera semana de tratamiento, con 70% de reduccion de
la lesion al dia 21 de tratamiento, en su tercer ciclo de quimioterapia.

quimioterapia con vincristina 2 mg cada tercer dfa, con
esto la paciente tuvo mejoria clinica y disminucién de la
lesién en 70% al dfa 21 de tratamiento (figura 3).

Discusion

El fenémeno de Kasabach-Merritt estd relacionado con
tumores vasculares raros, entre los cuales se encuentran
el hemangioendotelioma kaposiforme y, con menos fre-
cuencia, el angioma en penacho; se caracteriza por trom-
bocitopenia grave, hipofibrinogenemia, anemia y puede
estar presente dimero D elevado.’

Se presenta principalmente en recién nacidos con una
incidencia de uno en 100 mil nifos;* 90% de los casos
aparecen antes del primer afio de edad,’ como en el caso
de nuestra paciente.

Este fenémeno se produce por anomalias endoteliales
en el tumor, lo que provoca un flujo sanguineo alterado
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que causa estasis plaquetaria, hemolisis e hipercoagula-
bilidad.*

Clinicamente se muestra como una tumoracién solita-
ria de crecimiento rapido, dolorosa, que afecta sobre todo
las extremidades, la cara o el térax; puede involucrar afec-
cién de la piel, el tejido celular subcutdneo y el musculo,
en la mitad de los pacientes se asocia con hemorragia.*

Desde el nacimiento nuestra paciente presenté una tu-
moracién vascular que tuvo crecimiento rapido a los tres
meses de edad, que involucré la piel y los tejidos profun-
dos; en los laboratorios de ingreso se evidencié trombo-
citopenia severa y anemia moderada, esto nos dirigi6 al
diagnéstico de fenémeno de Kasabach-Merritt.

En estos pacientes el tratamiento médico de primera
linea es quimioterapia con vincristina asociado a este-
roide sistémico. Las dosis recomendadas para vincristi-
na son 0.05mg/kg/semana, y para esteroide sistémico se
aconseja metilprednisolona 1.6 mg/kg/dia.”s

La paciente fue manejada con tratamiento de primera
linea asociado a propanolol; se administré esteroide sis-
témico, quimioterapia con vincristina y propanolol, con
lo que obtuvo mejoria de la lesién en 709% a la tercera
semana. Hasta ahora la paciente continda en tratamiento
y seguimiento.

Consideramos importante exponer este caso clinico, ya
que existen pocos casos reportados debido a que se trata
de una patologfa poco frecuente.
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