
婴儿巨大血管瘤合并血小板减少综合征8例
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【摘要】 目的 总结8例婴儿巨大血管瘤合并血小板减少综合征(Ka,≈abach—Merritt Syndrome，

KMS)的治疗经验．探讨有效治疗婴儿巨大血管瘤合并血小板减少综合征的方法。 方法 回顾性分析

本院收治的8例婴儿巨大血管瘤合并血小板减少综合征病例资料。血管瘤面积均占全身体表面积的

10％(或面颈、关节等特殊部位相对巨大)．血小板均在10x 109／L以下。均应用激索、配合局部外科治疗

或瘤体内药物注射．对与周围血管有交通的血管瘤．采用选择性经皮大块缝扎法，待血小板回升后配合

局部注射治疗。结果4例治愈，2例好转，2例无效(其中1例死亡，另1例失访)。结论 巨大KMS

目前尚无标准治疗方法，本组采用i级治疗方案早期进行综合治疗有一定临床疗效。

【关键词】血管瘤／并发症；血小板减少，并发症；综合征；血小板减少治疗

血管瘤是小儿较为常见的疾病，约1％的血管

瘤合并血小板减少综合征(Kasabach—Merritt，KMS)。

其中多数血管瘤较小，处理并不困难。而巨大血管

瘤合并KMS则治疗闲难，可导致残疾甚至死亡。本

院1985年以来共治疗外周KMS患儿50余例，其中

例为巨大血管瘤合并KMS患儿，现报告如下。

资料与方法

一、临床资料

病例收集标准为：血管瘤大小约占体表面积

10％(或面颈、关节等特殊部位相对巨大)，肿物短期

内迅速增大；血小板严重减少，Pl低于10×109，L

(正常100～300×109／L)，均根据病史、体检、CTA

(断层动脉造影)、血象及骨髓象确诊(表1)。

二、治疗方法

1．激素治疗：口服泼尼松首次剂量每日2～5 mg

／kg，维持2—4周后逐渐减量，总疗程2。6个月，

必要时可间隔l，2个月后重复应用，严重者静脉

注射等量激素。

2．局部注射治疗：按平阳霉素4—8 mg，次、曲

安奈德10，20 mg／次，单独或交替瘤体内注射，每

l。2周注射1次。

3．外科治疗：行病灶切除缝合术，若创而过大可

行白体植皮术。不宜切除者经皮用粗丝线缝扎瘤体

及周围与瘤体相通的粗大血管或用其他方法栓塞

通向瘤体的主要血管。
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三、疗效判断标准

治愈：肿物完全或基本消退，血小板正常，半年

以上无复发；好转：肿物明显缩小，血小板正常；无

效：2个月后肿物无明显缩小，血小板无改善。

结 果

6例经治疗后血小板及凝血机制恢复正常，其

中4例肿物全部消退，随访0．5—10年无复发；2例

肿物明显缩小。2例疗效不满意，血小板及纤维蛋白

原降低无改善，肿物无缩小，自动出院，其中l例合

并肺炎，出院后当天死亡，另l例失访。激素治疗后

均出现满月脸、多毛、痤疮等，停药后恢复正常。部

分患儿出现发热、腹泻、食欲减退，持续l一5 d。

讨论

巨大血管瘤合并Kasabach—Merritt综合征

(KMS)于1940年因Kasabach及Merritt首先报道而

得名。其发病机理目前尚未明确。史元培Il啦道发生

率为1／75。2／320。血小板在血管瘤内消耗、破

坏是血小板减少的主要原因。某些患儿血浆纤维蛋

白原降低，纤维蛋白原更新加快，提示血小板减少

可能是局部血管内凝血所致，但确切机理尚待研

究。临床发现KMS罕见于新生儿，多在出生后2个

月左右发病。这与血管瘤多于出生后2个月内不断

增大，以后瘤体大小逐渐趋于稳定的临床表现相吻

合，本组血小板的消耗与瘤体大小成正比，且肿物

越大，血小板减少发生越早。分析本组病例，除1例
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表1 患儿临床资料

未做CTA外，其余7例均由CTA证实肿物与周围

正常大血管间有粗大血管相连，是否与血管瘤的血

小板减少有关尚待进一步研究。KMS多伴有不同程

度的贫血，与瘤内出血有关。

KMS的主要诊断依据为巨大血管瘤及血小板

计数减少。询问病史及体格榆查町以发现血管瘤局

部突然饱满或肿胀，肿物范围迅速扩大。皮肤多呈

暗紫色，肿物位于深部时皮肤颜色可以正常。B超、

CTA可了解血管瘤的大小、形态、层次及与周围血

管的关系，并与血管畸形鉴别。血常规检查血色素

可有不同程度降低。纤维蛋白原减少、凝血酶原时

间延长、凝血时间延长、FDP阳性等，表明患儿进入

低凝状态。骨髓巨核细胞正常或增多说明存在血小

板破坏与消耗。病理诊断最为准确，但在出血期行

病理检查可加重出血，且家长多拒绝在头颈等外露

部位作切口，故获取病理诊断较为困难。

多数血管瘤出生时病灶很小，一般在出生后3

个月内逐渐增大至原来的数倍甚至数f倍。因巨大

血管瘤发生KMS的可能性很大，一旦确诊，应密切

注意其大小变化，对于瘤体较大或增长速度怏者，

不论发生KMS与否都应定期检查血常规，对于巨大

血管瘤患儿，即使血小板正常也应尽早干预治疗，。

KMS病情进展极快，一旦发病应尽快采取有效方法

控制血小板的进一步减少，改善低凝状态、尽快去

除血管瘤或促进其消退。

治疗上可采取以下方法：①激素治疗，病情较

轻者可口服泼尼松，首次剂量为为每日2—5 mg／

kg，病情严重者町静脉输入等量糖皮质激素。应根据

病情决定用药时间，一般为l～6个月，病情稳定后

逐渐减少激素用量。过早停药或减药过快易致复

发。临床上大部分病人对激素敏感，病情较易控制，

为激素敏感型。少部分病人瘤体过大，单纯应用激

素后血小板不升，病情得不到有效控制，为激素不

敏感型。本组有3例应用激素后病情明显好转，但

很快再次发作。经CTA证实血管瘤均与周围正常大

血管间有粗大血管相连。此类患儿单纯应用激素治

疗是不够的，应通过手术或介入栓塞等方法阻断血

管瘤与体循环的主要联系血管，以促进瘤体消退并

防止复发。②治疗KMS的根本方法是去除或缩小病

灶。应根据血管瘤的大小、部位、深浅及出血严重程

度选择适宜的治疗方法。尽快手术切除血管瘤可迅

速去除病灶、改善低凝状态，是KMS最快而有效的

治疗方法(病例1)，但术前必须通过药物治疗或输

入血小板，使血小板计数接近正常。生长在纵隔等

特殊部位或过大的血管瘤手术难度大，危险性极

高，面颈等外露部位的血管瘤手术将影响美观，均

不宦手术切除(病例2—8)。经皮大块缝扎瘤体及其

周围与之相通的异常大血管，可迅速有效控制瘤内

出血、促进瘤内血管栓塞，是巨大KMS简便、有效的

治疗方法，配合局部注射治疗效 (下接50页)
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以上即可保留脾脏的抗感染能力。年龄越小，免疫

系统发育不完善，全脾切除术后OPSI发病率越高，

因此，越应争取保脾，tJ,JL较成人保脾成功率高121。

关于儿童脾损伤的临床分级，目前国内外尚无

统～标准，多根据成人脾脏损伤程度分级标准，I

级：指脾被膜下破裂或被膜及实质轻度损伤，脾裂

伤长度≤5．0 cm，深度≤1．0 cm；II级：脾裂伤总长

度>5．0 cm，深度>1．0 cm，但未累及脾门，或脾段血

管受损；III级：脾破裂伤及脾门或脾脏部分离断，或

脾叶血管受损；IV级：脾广泛破裂，或脾蒂、脾动脉

主干受损I”。脾损伤的临床分级对选择正确的手术

方式具有重要意义。单纯性I级及较轻的II级脾破

裂可采取脾修补术，或加用医用胶涂于创面止血；

严重的II级、III级脾破裂可采取脾部分切除术，或

加脾动脉干结扎术；对Ⅳ级脾破裂可采取全脾切除

后自体脾组织移植。

采取保脾手术治疗儿童脾脏损伤时，要使保留

的脾组织能够发挥功能，需要满足3个条件，即正

常的脾脏解剖组织结构；充分的血液供应；原体积

的1／3以上141。因此，在行保脾手术时应注意以下几

点：①结扎脾动脉止血时，尽可能保留脾周嘲韧带，

利用它的侧支循环供血，避免保留的脾组织缺血坏

死，形成脓肿；②自体脾片移植时，去除脾包膜，大

网膜供应良好，移植的脾片组织应相当于全脾的l／

3，大小约2 cm X 2 cm×0．4 m，防止脾片缺血坏死；

③伴空腔脏器损伤或腹部开放性损伤时，应充分引

流，应用有效抗牛素，预防感染。④对有凝血机制障

碍者应慎重选择保脾治疗；⑤发现副脾时应尽可能

保留，以保留部分脾功能；⑥应重视保脾术后高凝

状态的监测，通常术后24—48 h血小板可高达131

万，经抗凝治疗2个月后可逐渐恢复正常；⑦IV级

和严重III级脾破裂，伤口长而深，组织损伤严重，

术后易发生脾血肿，甚至脾脓肿，可采取脾切除术

加自体脾片移植术。在治疗儿童脾脏外伤时，应坚

持“抢救生命第一，保留脾脏第二”的原则，年龄越

小，越应优先选择保脾术。在止血安全、可靠的前提

下，应结合病情灵活选择保脾术式。
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果更佳(病例6 o对于肿瘤供应血管与正常血管较

近，采用血管内栓塞介入治疗阻断瘤体与体循环间

的联系，可减少血小板消耗，控制病情发展，是一种

较好的选择。向瘤体内注射激素或平阳霉素可促进

瘤体消退【2】。干扰素治疗KMS也可得到较好的效果

131。铜针及电化学治疗治疗KMS可引起或加重局部

出血，对于巨大KMS不宜采用(病例5)。放射治疗

可影ⅡialJD童发育且引发肿瘤恶变，应慎用141。

KMS患儿病情越重，治疗越斟难。建议根据病

情轻重采用梯型治疗方案。轻型病人采取门诊治

疗，13服泼尼松，首次剂量为每日l～2 mg／kg，每

周检查2次血常规，血小板正常后每周检查1次，

服用激素时间2个月左右，及时进行局部注射治

疗。中型病情稳定者可门诊治疗，病情进展快者需

住院观察，El服泼尼松，首次剂量为每日2～4 mg／

kg，监测血小板及凝血功能，必要时手术治疗。重型

病例需住院治疗，r丁服泼尼松，首次剂量为每日4．

5 mg，kg或静脉注射激素，及时输入血小板、血浆

或纤维蛋白原改善低凝状态；低分子肝素可减少局

部血小板消耗，干扰素或环磷酰胺治疗也可取得一

定疗效H；另外，必要时应及时行外科治疗。
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    对血管瘤伴发血小板减少综合征(Kasabach-Merritt)1例分析如下.

1 病历摘要

男,24日龄.因左胸前壁皮肤呈青紫色1 d于2007-07-28入院.1 d前,患儿无明显原因出现左胸前壁皮肤呈青紫色,无发热,精神、反应好,吃奶好,大小便正

常,无外伤史.父母非近亲婚配,否认家族中遗传病史.查体:T 36.7 ℃,P 136次/min,R 40次/min,体重3.7 kg,发育正常,意识清楚,全身皮肤无黄染,左胸

前壁皮肤可见30 mm×30 mm片状瘀斑,稍隆起皮肤,无波动感,无触痛,中央有一硬结,边界不清,与周围组织粘连,其他部位未见出血点,表浅淋巴结无肿大

,呼吸正常,心肺无异常,腹软,肝脾肋下未触及,神经系统检查无异常.
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