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Hemanjio-Endoteliomaya bagh
Kasabach-Merritt sendromu: Bir olgu sunumu

Kasabach-Merritt syndrome with Infantile hepatic
hemangioendotheliomas: A case report
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OZET

Infantil hepatik hemanjio-endotelioma, bebeklik ¢aginin en sik goriilen benign hepa-
tik vaskiiler tiimoriidiir. Kizlarda erkeklere oranla ii¢ kat daha fazla goriiliir.
Olgularm %751 ilk ii¢ ayda tam ahr.

Biitiin dev hemajiomlar gibi Kasabach-Merritt sendromuna neden olabilen bu hasta-
lik, klinik olarak hepatomegali, yiiksek debili kalp yetmezligi ve dev hemanjiomlar ile
karakterizedir. Ozellikle yenidogan ve erken siitcocuklugu déneminde sant hiperbili-
rubinemisi sonucu uzamsg sarihiga yol acabilir. Kasabach-Merritt sendromunda dev
hemanjiomlar izl biiyiiyerek yasami tehdit eden trombositopeni, mikroanjiopatik
hemolitik anemi ve tiiketim koagiilopatisine yol agabilir.

Bu sendromun tedavisi trombositopeni, anemi, tiiketim koagiilopatisinin yonetimini
kapsar. Kiiciik lezyonlar: i¢in cerrahi eksizyon uygulanabilir. Mortalite oram yiik-
sektir.

Bu makalede uzamig sarihk nedenleri arastirilirken, Kasabach-Merritt sendromu
bulgular: ile kargilagilan infantil hepatik hemanjioendoteliomal bir olgu sunulmus-
tur.

Anahtar kelimeler: Hemanjioendotelioma, Kasabach-Merritt sendromu, uzamg
sarihik

SUMMARY

Infantile hepatic hemangioendotheliomas are the most common benign hepatic vascu-
lar tumors of infancy. The risk is 3 times higher in girls than boys. The diagnosis is
established in 75% of 3-month old infants. It is characterized by hepatomegaly, heart
failure and giant hemangiomas. It can cause Kasabach-Merritt syndome like other
giant hemangiomas.

In the newborn and early infancy, Kasabach-Merritt syndrome rarely leads to pro-
longed jaundice as a result of shunt hyperbilirubinemia. Giant hemangiomas enlarge
rapidly and lead to life threatening thrombocytopenia, microangiopathic hemolytic
anemia and consumption coagulopathy.

Treatment of this syndrome includes management of thrombocytopenia, anemia and
consumption coagulopathy. Surgical excision can be applied to small lesions.
Mortality rate is high.

In this article we presented a case diagnosed as infantile hepatic hemangio endotheli-
oma with the findings of Kasbach-Merrit syndrome during the etiological examination
of prolonged jaundice.
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GIRIS

Infantil hepatik hemanjio-endotelioma bebeklik
caginin en sik goriilen benign hepatik vaskiiler timo-
riidiir. Tan ilk alt1 ay icerisinde %85 oraninda konu-
lur. Kiz / erkek orani 1/3°dir . Klinik olarak hepa-
tomegali, yiiksek debili kalp yetmezligi ve dev
hemanjiomlar ile karakterizedir. Patogenezde mater-
nal hormonlar, angiogenik stimtilat6rler ve inhibit6r-
ler sorumlu tutulmaktadir ¢, Dérdiincti kromozom
delasyonlar1 ve multipl konjenital anomaliler ile bir-
likteligi bildirilmigtir ©-2.

Infantil hepatik hemanjio-endoteliomalar ender
olarak yenidogan ve erken siitcocuklugu déneminde
sant hiperbilirubinemisi sonucu uzamis sarilik tablo-
su ile gelebilir 7. Bazen de diger dev hemangioma-
lar gibi hizli biiytiyerek yasami tehdit eden trombosi-
topeni, mikroanjiopatik hemolitik anemi ve tiiketim
koagtilopatisiyle karakterize Kasabach-Merritt send-
romuna neden olabilir 7.

OLGU SUNUMU

Elli iki giinliik kiz hasta uzamis sarilik nedeniyle
basgvurdu.

Oykiisiinden sarihgmin 9 giinliikken basladigi,
poliklinik kontrolleri ile yapilan izlemlerinde sariligi-
nin azalma egiliminde oldugu, ancak 42 giinliik iken
yapilan tetkiklerinde sariliginin tekrar artmaya basla-
digmin belirlendigi, sariliginin son bir hafta iginde
hizla tiim viicuda yayildig1 6grenildi.

Oz ve soygecmisinde bir 6zellik saptanmadi.

Fizik muayenesinde viicut agirligt 5.100 g (50-75
p), boyu 55 cm (50 p), bas cevresi 38,5 cm (75-90 p)
idi. Genel durumu iyi olan olgunun sklera, tiim gévde
ve ekstremitelerde sarilig1 mevcuttu. Kaba yiiz gori-
niimti, disiik kulaklar, basik burun koki, sol tempo-
ral bolgede 2x3 cm diizensiz sinirlt hiperpigmente
nevus, yiiksek damak gozlendi. Batin muayenesinde
yaygin distansiyonla birlikte, umblikal herni mevcut-
tu. Karaciger orta hatta 4 cm ele geliyordu ytizeyi ve
kenar1 diizgiin idi, dalak 2,5 cm ele geliyordu. Her iki

38

Izmir Dr. Behget Uz Cocuk Hast. Dergisi 2011; 1(1):37-41

elde palmar yiizlerde ¢ok sayida en biiytigii 2x3 mm
olan acik pembe renkli yilizeysel hemanjiomlar vardi.
Olgunun genel goriintimiinde sol hemihipertrofisi
acik bir sekilde dikkati ¢ekiyordu. Alt ve iist ekstre-
mitelerin karsilastirmali ¢aplart arasinda 1 cm’den
fazla fark vardi, fakat gozle goriilen tek tarafli vaskii-
ler bir patoloji saptanamadi

Olgunun laboratuvar tetkiklerinde total bilirubin
degeri 22,8 mg/dl, direkt bilirubin 0,5 mg/dl, ALT 20
IU/L, AST 48 IU/L, alkalen fosfataz (ALP), gamma
glutamil transferaz (GGT), ferritin, bobrek fonksion
testleri (BUN, kreatinin) ve tiroid fonksiyon testleri
normal saptandi. Gaita rengi agik sar1 idi, batin ultra-
sonografisinde bir patoloji belirlenemedi.

Uzamis indirekt hiperbilirubinemi ayirici tanisi
i¢in bakilan piriivat kinaz, glukoz 6 fosfat dehidroge-
naz (G6PD) diizeyi normal, Direkt Coombs testi
negatif bulundu. Anne ile olgu ara-sinda ABO ve Rh
uygunsuzlugu yoktu. Retikiilo-sit sayist ve eritrosit-
lerin goriintimii normal olarak degerlendirildi.

Uzamis indirekt hiperbilirubinemi nedeni olarak
anne siitii saritlig1 veya Crigler-Najjar Sendromu ola-
bilecegi diistintildii ve olguya 5 mg/kg/giin/ oral
fenobarbital ve yogun fototerapi baglandi. Tedavinin
10’uncu giiniinde total bilirubin degeri 2,62 mg/dl
geriledi. Fototerapi ve fenobarbital destegine son
verildi. Kaba yiiz gdriinimi i¢in génderilen metabo-
lik hastalik tarama testleri normal bulundu.

Sol hemihipertrofi i¢in yapilan kranial ve toraks
bilgisayarli tomografileri, batin ve ekstremite yumu-
sak doku ultrasonografleri, uzun kemik ve vertebra
grafileri normal bulundu.

Olgunda izleminde normale yakin total bilirubin
degerlerine (1,97 mg/dl) karsin direkt bili-rubin gére-
celi ytiksek (0,95 mg/dl) bulundu. yinelenen GGT nin
normalin 8 katina kadar ytikseldigi (976 U/L) gbzlen-
di. AST, ALT ve fer-ritin degerleri normal, TORCH
serolojisi ve hepatit markerlart1 olumsuz bulundu.
Kitle, safra tasi, koyulagsmis safra sendromu gibi olasi
bir safra stazi nedeninin aragtiritlmast amaciyla alfa
fetoprotein (AFP), kolesterol ve ALP tekikleri isten-
di. Batin USG’si yinelendi. USG’de karaciger sol
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Resim 1. Olgunun abdominal BT goriintiisii.

Resim 2. Olgunun MRI gériintiileri.

lobunda daha 6nce tanimlanmayan, 22x9 mm boyut-
larinda bir kitle goriildi. Dopler incelemede ise bu
kitlenin arteriovendz gériiniim ile uyumlu tiibiiler

yapida oldugu belirtildi.

Karacigerdeki patolojinin daha net degerlendiril-
mesi igin istenen bilgisayarli batin tomografisinde
karacigerdeki 35x17 mm boyutlarindaki bu kitle vas-
kiiler yapilara ait olabilecek tiibiiler gortintimli ve
oncelikle hemanjiomatdz lezyon olarak yorumlandi
(Resim 1-2). Bu arada alinan AFP 3910 mg/dl geldi.
Onkoloji konsiiltasyonu yapildi, karacigerdeki bu
kitlenin hastanin yasi ve diger laboratuvar sonuglari
ilebirliktedegerlendirildiginde hemanjio-endotelioma
olabilecegi ve AFP yiiksekligi ise bir maligniteden
daha cok yenidoganin gecici AFP yiiksekligi olarak
yorumlandi. izlemde de AFP hizla geriledi (3910-
1758-1210 mg/dl).

Bu sirada yapilan tetkiklerde hemoglobin 10.4 g/
dl, hemotokrit %31.3, trombosit 90.000/mm?, perife-
rik yaymada normoblastlarda artis ve retikulositoz
saptanmasi tizerine alinan tetkiklerde PT 21.4 saniye,
APTT 39 saniye, fibrinojen 671 mg/dl bulununca,
olguda karacigerde hemanjio-endoteliomaya eglik
eden, trombositopeni, mikroangiopatik hemolitik
anemi ve tiiketim koagiilopatisi bulgular1 ile,
Kasabach Merritt sendromu diistintildii.

Izlemde genel durumu bozulan batinda asit ve
kalp yetmezligi bulgulari gelisen olgunun hematokrit
(%27) ve trombosit (20.000/mm?) degerleri diistii.
Yinelenen tetkiklerinde hipofibrinojenemi, PT ve
APTT degerlerinde uzama saptandi, ciltaltinda eki-
moz ve petesiler gelisti. Bu sonuglarla olguda disse-
mine intravaskiiler koagiilopati (DIC) gelistigi sonu-
cuna varildi. Yinelenen batin ultrasonografisinde
splenik ven trombozu, vena porta trombozu ve kara-
cigerdeki kitlenin etrafinda kanama ile uyumlu gort-
nlim saptandi. Olguda daha sonra portal hipertansiyo-
na bagl assit ve {ist gastrointestinal sistem kanamasi
gelisti.

Olguya asit i¢in parasentez uygulandi, kalp yet-
mezligi tedavisi ile birlikte 1 mg/kg prednisolon, taze
donmus plazma, eritrosit stispansiyonu, traneksamik
asit tedavileri bagland1. Ayrica IFN-a tedavisi planla-
nan olgu bu sirada intrakranial kanamaya baglh kon-
viilzyon gegirdi ve pulmoner kanamaya bagli solu-
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num ve de kardiak arrest gelismesi nedeniyle kaybe-
dildi.

TARTISMA

Uzamis indirek hiperbilirubinemi, miadinda dogan
bebekte 21. giinden sonra bilirubin degerlerinin 10
mg/dl iistiinde bulunmasi olarak kabul edilmektedir
(12 Nedenleri arasinda anatomik patalojiler, infeksi-
y0z ajanlar, metabolik nedenler, total parenteral bes-
lenme ve santa bagl hiperbilirubinemiler ilk siralart
almaktadir 79,

Uzamis indirekt hiperbilirubinemili olgularda
neden olarak gec¢ ortaya ¢ikan anne siitii sarilig1 veya
Crigler-Najjar sendromu ender olarak bildirilmekte-
dir 7®. Olgumuzun ilk tetkikleri sonucunda geg orta-
ya cikan anne siitii sarilig1 veya Crigler-Najjar send-
romu diisiiniilerek fenobarbital ve fototerapi sagalti-
mi baglanilmisgtir.

Izlemde hastanin bu tedaviye hizli yanit vermesi
ve total bilirubin degerinin dlismesi, ancak direkt
bilirubin degerindeki artis ve de beraberinde akolik
gaita cikist oncelikle koyulagsmis safra sendromu ola-
rak yorumlandi. Indirekt hiperbilirubinemi degerleri-
nin ytiiksek oldugu cesitli durumlarda ortaya ¢ikan bu
tablo akut veya kronik hemolize bagl olarak olduk¢a
stk gortilmektedir *®. Olgumuzdaki bu tabloyu
aciklamak amaci ile akut hemoliz veya sant biluribi-
nemisi yapan bir neden arastirildi. Hemolitik anemi-
ye neden olabilecek bir durumun olmamasi, hemoliz
kriterlerinin saptanmamasi ve olgudaki bol miktarda
ki yiizeyel hemangiyomlarin ve de hemihipertrofinin
varlig1 bizi sant hiperbilurubinemisine yonlendirdi.

Literatiirde batindaki kitlelerin tanisida ultrasonun
tarama amach kullanabilinecegi ve ayirici tanida BT
ve dopler ultrasondan da yararlanilabilecegi gerekir-
se magnetik rezonans goriinttileme (MRI) yapilmasi
onerilmektedir ¢:6-10-12),

Miiltipl ytizeyel hamangiomlari olan olgularin
%20’sinde visseral hemangiomlar olabilecegi ve
bunun da %50’sinin karaciger lokalizasyonlu olabile-
cegi bildirilmektedir ©'?. Budan dolay1 ilk batin ult-
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rasonu normal olmasina ragmen, olgudaki yiizeyel
hemangiomlar ve hemihipertrofi gbz oniine alinarak,
sant hiperbilurubinemisi yapacak visseral hematom
veya hemanjiomlar arastirildi. Kranial ve toraks
tomografileri, yumusak doku ve batin ultrasonograf-
leri yinelendi. Batin ultrasonografisinde karacigerde
22x9 mm boyutlarinda daha 6nce saptanmayan bir
kitleye rastlanildi. Cekilen batin BT yorumunda kara-
ciger parankimindeki bu kitlenin vaskiiler kaynakli
olabilecegi belirtildi.

Literatiir bilgilerinde pediatrik yas grubunda sap-
tanan karaciger kitleleri igcerisinde hemanjioendoteli-
oma olduk¢a ender olarak bildirilmekte, yenidogan
ve erken ¢ocukluk doneminde vaskiiler kaynakli kit-
lelere daha 6n planda rastlanildigi belirtilmektedir
@810 - Olgumuzdaki gibi i¢ organlardaki hemangio-
malarin tusted hemangioma gibi hizla biiyiiyiip dev
hemangiomalara doniigmesiyle mikroanjiopatik
hemolitik anemi, trombositopeni ve hipervolemik
kalp yetmezligi geliserek Kasabach-Meritt sendromu
tablosunun ortaya ¢ikmasi beklenilen bir durum ola-
rak yorumlanmaktadir 2.

Sonug olarak, uzamis indirekt hiperbilirubinemi
nedenleri arasinda sant hiperbilirubinemisi ender de
olsa distintilmeli ve buna neden olabilecek klinik
durumlar arastirtlmalidir. Bunlar arasinda yer alan
infantil hepatik hemanjio-endoteliomada Kasabach
Merritt sendromu ve yiiksek debili kalp yetmezligi
gibi fatal komplikasyonlara yol agabilir. Bu nedenle
bu antitelerin erken taninmasi Snemlidir. Bu olgu
hem uzamis sarilifin ayirici tanisinin yapilirken bu
klinik durumlarin da diisiintilmesi gerektigini vurgu-
lamak hem de konulan taninin erken yagslarda olduk-
ca ender goriilen antite olmasi nedenleriyle sunul-
mustur.
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