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·病例报告·

ＫａｓａｂａｃｈＭｅｒｒｉｔｔ综合征３例

仲智勇　时保军　李索林　周　辉　马亚贞　王文博

　　ＫａｓａｂａｃｈＭｅｒｒｉｔｔ综合征（ＫａｓａｂａｃｈＭｅｒｒｉｔｔｓｙｎｄｒｏｍｅ，
ＫＭＳ）是巨大血管瘤合并严重血小板减少及全身出血倾向的
一种综合征，又称血小板减少血管瘤综合征。该病多在婴幼

儿期发病，病程凶险，病死率可高达２０％～３０％［１］。本院自

２００５年３月以来共收治３例，现报道如下。
３例患儿，年龄７天至４个月。均生后瘤体急剧增大并

伴有明显出血征象。症状、体征见表１。血常规及凝血功能
检测结果见表２。

表１　３例患儿临床资料

例号 性别
年龄

（ｄ） 主诉 体检 治疗方法 归转

１ 女 ２９
背部红色肿物半月，明显

增大２ｄ

轻度贫血貌。背部腰椎处见一肿物，约 １５
ｃｍ×１０ｃｍ，颜色发紫，质硬，有触痛，皮温升
高 ，伴有波动感

激素＋支持治疗 转院

２ 女 ７
哭闹 ２ｄ，眼部 出血伴外
阴及皮肤淤斑１天

易激惹，轻度贫血貌。躯干部及外阴皮肤可

见散在淤斑。头颅枕部可见一肿物，约６ｃｍ
×６ｃｍ，呈紫色，质硬，双眼水肿，出血。脐
带未脱，脐部渗血，四肢肌张力增高

支持治疗 放弃治疗

３ 女 １２０
右肩背部红色肿物 ４个
月，生长快２周

贫血貌。右肩背部暗红色肿物，约１５．０ｃｍ
×８．０ｃｍ×３．０ｃｍ，边界清，边缘青色瘀斑

激素 ＋支持治疗 ＋普萘洛尔
＋长春新碱 ＋加压 ＋栓塞 ＋
平阳霉素局部注射

痊愈

表２　３例患儿实验室检查资料

例号
Ｈｂ
（ｇ／Ｌ）

ＰＬＴ
（×１０９／Ｌ）

ＰＴ
（ｓ）

ＡＰＴＴ
（ｓ）

ＴＴ
（ｓ）

ＦＩＢ
（ｇ／Ｌ）

Ｄｄｉｍｅｒ
（ｍｇ／Ｌ）

１ １１６ ３５ １４．１ ５０．９ １２ ０．９５ ＜０．５

２ ８３ ６ １１．６ ４９ １１ ０．５５ １０．７

３ ６２ １７ １９ ３９．６ １３ ０．３９ １４．５

　　病例１腰椎ＭＲＩ提示：病灶侵及背部肌肉，界限不清，腰
椎受压改变。骨髓穿刺检查提示：血小板减少性紫癜，伴幼

稚淋巴细胞增多。背部肿物活检结果提示为血管瘤。病例２
肿物Ｂ超提示：头枕部软组织肿物，瘤体血流丰富，符合血管
瘤特征。头颅ＣＴ提示：蛛网膜下腔出血，枕部血管瘤。病例
３瘤体Ｂ超提示：右肩背部巨大肿物，瘤体中可见混杂血流
信号。肿物ＣＴ平扫表现为均匀低密度灶，增强呈明显强化
（图１）。三维成像显示血管瘤动脉增多、增粗，逐渐变细，形
态规则；回流静脉粗大扭曲（图２）。病例１首先采用激素治
疗，每天给予甲基泼尼松龙１２０ｍｇ静脉滴注并口服泼尼松
２５ｍｇ／次，３次／ｄ。同时予输注单采血小板、凝血酶原复合
物及血浆无效，家属要求转外院治疗。病例２入院后即输入
血小板及丙种球蛋白等对症支持治疗，但病情进行性恶化，

家属放弃治疗。病例３予静脉输入血小板及输血对症治疗，
同时静脉输入地塞米松 ２ｍｇ·ｋｇ－１·ｄ－１，加普萘洛尔
０５ｍｇ·ｋｇ－１·ｄ－１，分 ３次口服。２周后 ＰＬＴ升至 １５０×
１０９／Ｌ，瘤体张力减小，颜色变浅。１个月后瘤体大小无明显
变化，尝试予长春新碱（ＶＣＲ）００５ｍｇ／ｋｇ静脉注入，每周１
次，连用两周，瘤体开始缩小，血小板少许上升，患儿家属担

心化疗副作用，未能完成预定疗程；后采用瘤体弹力绷带加

压包扎，仅用强的松２ｍｇ·ｋｇ－１·ｄ－１晨起顿服，虽后又出现
全身出血点，瘤体进一步加大而第３次入院，纠正凝血功能
紊乱后，行ＣＴ检查并三维重建，观察瘤体存在数条异常粗大
动脉，遂于全麻下采用瘤体动脉弹簧圈栓塞治疗（图 ３，图
４），瘤体即刻缩小，血小板次日开始回升，继续给予加压治疗
并口服普萘洛尔和强的松。观察４个月，瘤体逐渐回缩变
平，颜色接近正常肤色。复查ＣＴ见主要粗大异常动脉闭塞，
但仍存数条细小瘤体异常动脉（图５）。采用局部平阳霉素
注射治疗，每次总剂量＜２ｍｇ，自外周向中心分次治疗，每３
～４周１次，治疗４个月后瘤体消失，实验室检查各项指标长
期保持正常，临床治愈。现随访两年，无复发。

讨论　ＫＭＳ被认为是婴儿血管瘤（ＩｎｆａｎｔｉｌｅＨｅｍａｎｇｉｏ
ｍａ，ＩＨ）的一种严重并发症，是在血管病变的基础上出现血
小板减少、微血管溶血性贫血、继而出现消耗性凝血功能障

碍［２］。其发生机理不明，２００４年Ｌｙｏｎｓ等应用免疫组化染色
方法，试图从ＫＨＥ或ＴＡ的特殊病理构造来解释血小板的捕
获和破坏，进而说明血小板减少的原因，但仍不能完全阐明

ＫＭＰ［６］。本组病例３采用瘤体加压包扎治疗后，第２天血小
板明显回升。分析是由于瘤体受压后，瘤体明显缩小，血液

·２０１·
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充盈减少，导致血小板滞留和消耗明显减少，血小板回升明

显。当家属去除加压包扎后，瘤体迅速增大，大量血液充盈，

造成血小板消耗明显增加，血小板计数降低，并出现出血征

象。其临床表现与此学说描述相符。

ＫＭＳ多为出生后发病，平均发病年龄５个月，发病部位
常见于四肢、躯干，少数发病在腹腔脏器和腹膜后。病变位

于浅表部位，易于发现，但病变位于腹腔或腹膜后时，如果没

有疼痛，或压迫症状时，容易误诊，因而，婴幼儿在发生不明

原因的血小板减少症状合并凝血功能紊乱时，应想到此病。

皮肤病变常表现为点片状红褐色瘀斑，可迅速增大，瘤体表

面皮肤张力高，多可触及小结节，皮温升高。本组３例瘤体
特征典型（图６）。ＫＭＳ典型的异常实验室检查改变包括血

! " # $ % &

图１　强化ＣＴ表现；　图２　强化ＣＴ三维成像可见异常粗大静脉；　图３　动脉造影表现；　图４　栓塞后造影表现；　图
５　栓塞治疗后残存细小动脉；　图６　 ＫＭＳ典型瘤体表现

ＡＰＴＴ延长，纤维蛋白原减少，Ｄ—二聚体和 ＦＤＰ增加等红蛋
白降低，血小板减少，ＰＴ、彩色多普勒超声检查可明确血管瘤
的诊断，增强ＣＴ扫描可见独特的强化征象为本病的特征性
表现。ＣＴＡ三维成像显示血管瘤动脉增多、增粗，逐渐变细，
形态规则；回流静脉粗大扭曲［４］。磁共振检查ＴｗＩ表现为高
低不等混杂信号；Ｔ２ｗＩ则是由于内皮细胞增殖表现为明显高
信号。存在动静脉瘘的病例其 ＴｗＩ、Ｔ２ｗＩ显示血管流空效
应［５］。体表的血管瘤可经体格检查明确，结合典型的异常实

验室检查指标及 Ｂ超、ＣＴ、ＭＲＩ等影像学资料，诊断并不困
难。但病变位于内脏和腹膜后时需行辅助检查帮助诊断。

ＫＭＳ目前没有统一治疗方案。主要治疗措施包括支持
治疗和局部病变治疗。支持治疗包括选择性输注红细胞、血

小板、冷沉淀和补充相关凝血因子控制临床出血症状。当合

并ＤＩＣ时可使用右旋糖酐和潘生丁。Ｍｕｌｌｉｋｅｎ等认为血小
板内含有血管内皮细胞生长因子，当血小板在瘤体里被捕获

破坏，ＶＥＧＦ则可刺激肿瘤生长，加重病情［６］。因而，血小板

的输注仅可用于严重出血倾向的紧急情况下或术前提高血

小板数量。手术切除适用于病变体积小，界限明确且未侵及

重要脏器的瘤体［７］。血管栓塞适用于瘤体滋养血管粗大，走

形明确的病变。栓塞物可采用明胶海绵、聚乙醇及金属弹簧

等。植入物可闭塞肿块滋养动脉而使病变萎缩，为防止瘤体

急剧坏死，可分次操作［８］。局部加压治疗：是通过局部机械

性压迫使血管腔明显缩窄，促进瘤组织内淤积的血液排空，

使陷入瘤体内的血小板得到释放，并可致瘤体血供减少、缺

氧，血管内皮细胞变性，促进血管瘤退化消失，从而对 ＫＭＰ
起到治疗作用［９］。

ＫＭＳ的药物治疗首选肾上腺糖皮质激素，可能是其抗炎
和对血液与造血系统的作用，起到提升血小板和缩小瘤体的

作用。激素治疗无效的 ＫＭＳ患儿可以采用普萘洛尔治疗。
近年来，多位学者报道应用普萘洛尔治疗取得了满意的效

果［１０］。Ｗａｎｇ等［１１］认为长春新碱治疗可作为治疗的首选。

此外，局部注射平阳霉素、尿素和无水酒精等可起到治疗效

果［１２］。对于激素耐药和长春新碱治疗失败者，可单独采用α
—干扰素（ＩＦＮ—α）（３００００Ｕ／ｍ２）治疗［１３］。本组病例治疗
提示动脉栓塞和加压治疗可迅速减少血小板破坏，纠正凝血

功能紊乱，改善危象，但最终疗效仍是多种方法协同作用的

结果。总之，ＫＭＳ的治疗方法多样，应根据肿瘤大小、部位等
不同情况采用外科、内科、介入等多学科的个体化综合治

疗［１４］。
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—４１８．

９　刘学键，邰茂众，田明夏，等．气压法治疗 ＫａｓａｂａｃｈＭｅｒｒｉｔｔ
现象１７例分析［Ｊ］，中华医学杂志，２００９，８９（２６）：１８３０—
１８３３．

１０　ＨｅｒｍａｎｓＤＪ，ｖａｎＢｅｙｎｕｍＩＭ，ｖａｎｄｅｒＶｉｊｖｅｒＲＪ．Ｋａｐｏｓｉｆｏｒｍ
ｈｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏｍａｗｉｔｈＫａｓａｂａｃｈＭｅｒｒｉｔｔｓｙｎｄｒｏｍｅ：ａ
ｎｅｗｉｎｄｉｃａｔｉｏｎｆｏｒｐｒｏｐｒａｎｏｌｏｌｔｒｅａｔｍｅｎｔ［Ｊ］．ＰｅｄｉａｔｒＨｅｍａ
ｔｏｌＯｎｃｏｌ，２０１１，３３：１７１—１７３．

·３０１·



　　　　　　　　　　　　　　　　 　　　临床小儿外科杂志２０１６年２月第１５卷第１期 ＪｏｕｒｎａｌｏｆＣｌｉｎｉｃａｌＰｅｄｉａｔｒｉｃＳｕｒｇｅｒｙ，Ｆｅｂｒｕａｒｙ２０１６，Ｖｏｌ．１５，Ｎｏ．１

１１　ＷａｎｇＺ，ＬｉＫ，ＹａｏＷ，ｅｔａｌ．Ｓｔｅｒｏｉｄｒｅｓｉｓｔａｎｔｋａｐｏｓｉｆｏｒｍｈｅ
ｍａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏｍａ：ａｒｅｔｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅｓｔｕｄｙ３７ｐａｔｉｅｎｔｓｔｒｅａ
ｔｅｄｗｉｔｈｖｉｎｃｒｉｓｔｉｎｅａｎｄｌｏｎｇｔｅｒｍｆｏｌｌｏｗｕｐ［Ｊ］．２０１５，６２
（４）：５７７—５８０．

１２　郭新奎，李鹏，郭正团，等．ＫａｓａｂａｃｈＭｅｒｒｉｔｔ综合征３８例
回顾性分析［Ｊ］．中国皮肤性病学杂志，２０１１，２５（１０）：
７６５—７７７．

１３　ＡｃｈａｒｙａＳ，ＰｉｌｌａｉＫ，ＦｒａｎｃｉｓＡ，ｅｔａｌ．ＫａｓａｂａｃｈＭｅｒｒｉｔｔｓｙｎ
ｄｒｏｍｅ：Ｍａｎａｇｅｍｅｎｔｗｉｔｈｉｎｔｅｒｆｅｒｏｎ［Ｊ］．ＩｎｄｉａｎＪＤｅｒｍａｔｏｌ，
２０１０，５５（３）：２８１—２８３．

１４　齐紧燕，马琳，张多哲，等．婴儿巨大血管瘤合并血小板
减少综合征８例［Ｊ］．临床小儿外科杂志，２００８，７（０６）：
１６．

（收稿日期：２０１５—０８—１８）

·消息·

复旦大学附属儿科医院厦门分院（厦门市儿童医院）

急需紧缺高层次医学人才招聘启事

复旦大学附属儿科医院厦门分院（厦门市儿童医院）系隶属厦门市卫生和计划生育委员会管理的全民

事业单位，是厦门市委、市政府重大民生工程建设项目，建设发展目标是建成集医疗、教学、科研、预防保健为

一体的海峡西岸一流的三级甲等儿童专科医院。医院已与复旦大学附属儿科医院签定托管协议，由复旦大

学附属儿科医院负责管理。医院位于厦门市岛内湖里区宜宾路，建筑面积７．３９万平方米，计划开设床位
５００张，已于２０１４年６月１日开始运营。现向海内外诚聘以下专业急需紧缺高层次医学人才。医院将为您
提供良好的发展平台、广阔的发展空间和具有竞争力的薪酬待遇。

一、职位

小儿外科、耳鼻咽喉科、消化儿内科、呼吸儿内科、新生儿科、ＰＩＣＵ学科、神经儿内科、儿科门诊、小儿眼
科、放射科、儿童保健科、护理部、麻醉科、检验科、超声科、口腔科、药剂科、康复医学科等专业学科带头人和

学科骨干。

二、要求

①博士学位、硕士学位须具副高及以上任职资格、本科学历需具正高任职资格；②具有重点大学附属医
院、三甲医院或儿童专科医院相关专业学科带头人或科主任工作经历优先；③硕士生导师／有省市科研成果／
以第一作者或通讯作者发表ＳＣＩ文章≥２篇者优先。

三、待遇

按照《厦门市高层次卫生人才引进培养暂行办法》、《厦门市高层次卫生人才引进培养暂行办法实施细

则（试行）》（厦卫人［２０１３］４２７号）、《厦门市创新创业人才住房优惠暂行办法》（厦委〔２０１０〕３４号）、《厦门
市“海纳百川”人才计划优惠政策暂行办法》、《湖里区高层次卫生人才引进和培育实施细则》等文件有关规

定，享受安家补贴、工作补助、生活津贴及申请人才住房等待遇。

四、联系方式

地址：厦门市湖里区宜宾路９２－９８号厦门市儿童医院人力资源部；邮政编码：３６１００６；联系人：吴先生、
杨先生；联系电话：１３４５９２７２４８２、１３９５９２５９２００；电子邮箱：ｘｍｓｅｔｙｙｈｒ＠１６３．ｃｏｍ；医院网址：ｈｔｔｐ：／／ｗｗｗ．ｘｍ
ｓｅｔｙｙ．ｃｎ／

感谢您对医院的关注和信任，厦门市儿童医院作为您创造辉煌的见证，诚邀您的加入！

复旦大学附属儿科医院厦门分院

（厦门市儿童医院）

２０１５年１０月２２日

·４０１·


