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１０ 例婴幼儿卡梅综合征临床特征及治疗经验总结
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【摘要】 　 目的　 总结婴幼儿卡梅综合征的临床治疗经验。 　 方法　 回顾性分析湖南省儿童医院
皮肤科 ２０１４ 年 １ 月至 ２０１８ 年 ９ 月收治的 １０ 例卡梅综合征住院患儿的临床资料，并对患儿的治疗经过
和治疗结局进行总结归纳。 　 结果　 １０ 例均于出生后 １ 年内发病（包括 ２ 例新生儿），其中男 ５ 例，女 ５
例。 血管瘤分布情况：头面部 ６ 例，躯干 ２ 例，臀部、外阴 ２ 例。 ４ 例患儿经过甲泼尼龙治疗后，２ 例好
转，２ 例未愈；４ 例患儿采用甲泼尼龙 ＋平阳霉素栓塞治疗的患儿病情均有所好转；２ 例患儿采用甲泼尼
龙 ＋长春新碱治疗，病情均有所好转。 　 结论　 卡梅综合征患儿发病年龄普遍偏小，病情凶险。 药物治
疗首选糖皮质激素，部分出现激素抵抗的患儿可采用激素联合长春新碱或平阳霉素栓塞治疗。
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　 　 卡梅综合征（ＫａｓａｂａｃｈＭｅｒｒｉｔｔ ｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＫＭＳ）
又称巨大血管瘤 －血小板减少综合征，该病临床罕
见，发病年龄小，容易导致严重并发症，且临床上常

出现误诊误治的情况，故应引起皮肤科医生的重

视。 本文对湖南省儿童医院皮肤科 ２０１４ 年 １ 月至
２０１８ 年 ９ 月收治的 １０ 例卡梅综合征住院患儿的临
床资料进行回顾性分析，旨在系统分析婴幼儿卡梅

综合征的临床特征，并总结治疗经验。

材料与方法

一、临床资料

１． 研究对象　 选择湖南省儿童医院皮肤科２０１４
年 １月至 ２０１８ 年 ９ 月收治的 １０ 例卡梅综合征住院
患儿作为研究对象，均符合卡梅综合征的诊断标

准［１］ ： ①巨大血管瘤伴出血倾向； ②血小板数量 ＜
１００ ×１０９ 个 ／ Ｌ； ③Ｂ 超、ＭＲＩ、ＣＴ 等典型影像学特征
（Ｂ超结果可见低回声团块，边界不清，内部可见丰富
血流信号；ＣＴ结果可见不均匀明显强化影，与周围组
织分界不清；ＭＲＩ结果可见不均匀显著强化影）中至
少一项阳性； ④除其它原因外引起的血小板减少。
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２． 临床资料收集　 回顾性分析 １０ 例患儿的临
床资料，包括性别、年龄、发病部位、皮损大小；同期

收集血常规、凝血全套等实验室检查结果及 Ｂ 超、
ＣＴ、ＭＲＩ等影像学结果。

二、研究方法

１． 治疗方案　 １０ 例患儿根据病情严重程度分
别采用不同的治疗方案。 方案①：甲泼尼龙（天津
天安药业，４０ ｍｇ ／支），每日剂量 ２ ｍｇ ／ ｋｇ；方案②：
甲泼尼龙（每日剂量 １０ ｍｇ ／ ｋｇ）冲击治疗 ３ ～ ５ ｄ，后
改为甲泼尼龙，每日剂量 ２ ｍｇ ／ ｋｇ 维持治疗；方案
③：甲泼尼龙（每日剂量 ２ ｍｇ ／ ｋｇ）联合 Ｂ 超引导下
平阳霉素（吉林敖东，８ ｍｇ ／支）进行局部栓塞治疗
（每 １５ ｄ 一次，每次 ２ ～ ３ ｍｇ）；方案④：甲泼尼龙
（每日剂量 １０ ｍｇ ／ ｋｇ）冲击治疗 ３ ～ ５ ｄ 后改为甲泼
尼龙维持治疗（每日剂量 ２ ｍｇ ／ ｋｇ） ＋长春新碱（深

圳万乐药业，１ ｍｇ ／支），每日剂量 ０． ０５ ｍｇ ／ ｋｇ，静脉
注射，每周一次，治疗 ４ 周后改为每月一次。 对症治
疗包括：输注血浆、冷沉淀补充纤维蛋白原、维生素

Ｋ１（浙江诚意药业，１０ ｍｇ ／支）和酚磺乙胺（天津药
业，０． ５ ｇ ／支）止血、输注血小板、支持治疗等。
２． 疗效评估　 根据治疗前后血小板数量、凝血

指标以及血管瘤的变化情况对疗效进行综合判定。

好转：血小板和纤维蛋白原恢复正常，血管瘤缩小

变软。 未愈：血小板和 ／或纤维蛋白原未恢复正常
或继续下降，血管瘤持续增大或未见缩小。 患者随

访方法：电话、医疗问诊 ＡＰＰ 和门诊复查等方式。
以电话随访为主，其他手段作为辅助形式。 随访内

容主要包括患者的肿块大小变化、血常规和凝血功

能检查、后续治疗、生存情况等信息。

表 １　 １０ 例患儿的基本临床资料
Ｔａｂｌｅ １　 Ｂａｓｉｃ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｐｒｏｆｉｌｅｓ ｏｆ １０ ｃｈｉｌｄｒｅｎ

编号 性别 月龄（月） 部位
大小

（长 ×宽 ×高，ｃｍ）
血小板数量

（１０９ 个 ／ Ｌ）
纤维蛋白原

（ｍｇ ／ ｄＬ）
影像学资料

１ 女 ４ 左侧肩部 ６ × ７ × ５ ６２ ９５ ＣＴ明显强化肿块影

２ 男 ９ 左侧臀部 ３０ × ２５ × ２． ５ １６ ９３ Ｂ超混合回声丰富血彩

３ 男 １ 左侧面部 １７ × １５ × ５ ２ ６０ Ｂ超混合回声丰富血彩

４ 男 ２ 左侧耳后 ４ × ４ × ２ ６４ ４８ ＭＲＩ明显强化肿块影

５ 女 ２ 左侧面部 ５ × ５ × ０． ５ ９５ ８１ ＭＲＩ广泛异常信号影

６ 男 ８ 右侧面部 ９ × ８ × ３ ７５ ９８ ＭＲＩ异常强化信号影

７ 女 ４ 右侧头顶 ６ × ５ × ２ ３ ７２ ＣＴ明显强化肿块影

８ 女 ８ 颈胸部 １０ × ６ × １ ３０ １５９ ＭＲＩ异常强化信号影

９ 女 ２ 臀部外阴 １１ × ５ × １ １１ ８９ ＣＴ明显强化肿块影

１０ 男 ０． ５ 右侧面部 ８ × ８ × ４ ５８ ６２ ＭＲＩ不均匀强化肿块

结　 果

一、基本情况

患儿均出现血小板下降及纤维蛋白原降低，但

多数患儿凝血酶原时间和部分活化凝血酶时间正

常，具体情况见表 １。 部分患儿的临床图片和影像
学资料见图 １、图 ２。

二、治疗效果

２ 例经甲泼尼龙常规治疗后，１ 例好转，另 １ 例
未愈，患儿出院后联系上级医院接受进一步治疗。 ２
例因血小板数目过低，病情凶险，采用甲泼尼龙冲

击治疗后改常规治疗，１ 例好转，１ 例未愈，患儿出院
后联系上级医院接受进一步治疗。 ４ 例患儿采用甲
泼尼龙常规治疗 １０ ～ ２０ｄ 后，平阳霉素局部血管栓
塞治疗后均明显好转，门诊随访未见明显复发。 ２

例经甲泼尼龙治疗后疗效不佳，联合长春新碱治疗

后则明显好转，门诊随访未见明显复发。 １０ 例具体
治疗情况见表 ２。

表 ２　 患儿治疗情况表
Ｔａｂｌｅ ２　 Ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｐｒｏｔｏｃｏｌｓ ｏｆ １０ ｃｈｉｌｄｒｅｎ

编号
治疗

方案

血小板数量

（１０９ ／ Ｌ单位）
纤维蛋白原

（ｍｇ ／ ｄＬ单位）
血管瘤变化 疗效

１ 方案③ １５７ １９０ 变软变小 好转

２ 方案② ２６７ １７２ 变软变小 好转

３ 方案② １５９ ６０ 无明显变化 未愈

４ 方案③ １９３ １９０ 变软变小 好转

５ 方案① １１２ １７８ 变软变小 好转

６ 方案④ １３２ １８６ 变软变小 好转

７ 方案③ １２７ １８０ 变软变小 好转

８ 方案③ ３３４ ２３３ 变软变小 好转

９ 方案④ １１６ １８８ 变软变小 好转

１０ 方案① ３８ ６９ 无明显变化 未愈
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讨　 论

卡梅综合征于 １９４０ 年由 Ｋａｓａｂａｃｈ 和 Ｍｅｒｒｉｔｔ首
先报道并命名，是一种罕见的血管瘤疾病。 不同于

一般类型的血管瘤疾病，该病在血管瘤的基础上合

并了血小板减少、微血管溶血性贫血及消耗性凝血

功能障碍等一系列临床表现。 引起卡梅综合征的

血管瘤主要是卡波西样血管内皮瘤和丛状血管

瘤［１］ ，有学者认为这两种特殊的血管瘤本质是同一

疾病，只是具有不同的临床表现而已［２］ 。 卡梅综合

征的血管肿瘤多位于皮肤，典型的病变特征为青紫

色或紫罗兰色斑块。 目前认为血小板减少是由于

脉管肿瘤内部捕获、导致血小板被过度消耗所

致［３］ 。 血小板消耗性减少可致纤维蛋白原出现消

耗性减少，进一步造成凝血功能异常、微血管内溶

血，严重时常导致全身弥漫性血管内凝血，危及生

命。 临床上如发现婴幼儿血管瘤突然迅速增大变

硬，或突然出现巨大青紫色肿块，同时伴有皮肤瘀

点、大便带血、精神反应较差的情况时，需警惕卡梅

综合征的可能，此时应立即完善血小板和肿块影像

学检查，做到早诊断、早治疗。

本组资料中，患儿均于生后 １ 年内发病，其中 ７
例患儿低于 ６月龄，２例为新生儿，男女比例为 １ ∶ １。
全部为皮肤浅表部位的肿瘤，其中头面部 ６ 例，臀部
外阴 ２ 例，躯干 ２ 例。 肿瘤体积巨大，最大者体积达
３０ ｃｍ × ２５ ｃｍ × ２． ５ ｃｍ，而瘤体越大意味着脉管肿
瘤内部捕获、消耗血小板的情况越严重。 本组患儿

相应的实验室检查结果均表现为血小板明显减少

（严重者低于 １０ × １０９ 个 ／ Ｌ），纤维蛋白原水平明显
降低，而凝血酶原时间和部分活化凝血酶时间的延

长并不显著，这和国内的报道结果基本一致［４］ 。 此

外，本组患儿均完善了影像学检查，彩色超声检查

中病灶可表现为强回声肿块；ＣＴ病灶表现为明显强
化、巨大混杂的密度肿块，其中可见条状、片状血管

密度影；而 ＭＲＩ 病灶表现为巨大混杂信号肿块，其
中可见血管不均匀强化。 三者对卡梅综合征均有

一定的诊断价值，其中 ＭＲＩ诊断效能相对较高。
卡梅综合征罕见，好发于新生儿和婴幼儿。 当

患儿体表突然出现增大的暗红色或青紫色肿块，伴

有可见的皮肤瘀点瘀斑，并有粘膜出血、血尿或大

便带血等情况，应立即完善血常规、凝血功能检查

和影像学检查，尽早判断其是否为卡梅综合征。 虽

然卡梅综合征的血管肿瘤多位于皮肤，但是腹膜后

及胸腔也是本病的好发部位。 因此，即便体表检查

未发现肿块，腹腔和胸腔的影像学检查也应及早

完善。

卡梅综合征瘤体的位置和大小直接决定了应采

用何种治疗方案。 手术切除肿块是卡梅综合征的根

治方法，但由于病灶多位于头面部等影响容貌的部

位，或皮损巨大难以切除，因此本病主要的干预手段

仍为药物治疗和局部治疗。 ２０１１ 年的国际专家共识
指出，糖皮质激素和长春新碱联用对本病的疗效肯

定，其中激素用量为每日泼尼松 ２ ｍｇ ／ ｋｇ，长春新碱
治疗常用剂量为 ０． ０５ ｍｇ ／ ｋｇ，静脉推注，每周 １
次［５］ 。 药物治疗中首选糖皮质激素，常用泼尼松或

甲泼尼龙，但激素治疗敏感率只有 ３０％ ～ ５０％ ［６］ 。

对危重患儿往往需要使用大剂量糖皮质激素进行

冲击治疗，以达到迅速控制病情的目的，３ ～ ５ ｄ 后
可改用常规剂量。 本组患儿有 ４ 例采用甲泼尼龙治
疗，２ 例好转，２ 例未愈，治疗敏感率为 ５０％ ，和文献
报道结果基本相符。 激素治疗的副作用主要包括

生长反应迟滞、高血压、骨质疏松、易诱发感染

等［６］ 。 因此我们在治疗过程中均加强了患儿的蛋

白质补给，微量元素中强调补钾补钙，预防上呼吸

道感染。 报道指出，激素治疗卡梅综合征患儿的过

程中应缓慢减量，以防止反弹［７］ 。

部分患儿使用糖皮质激素后血管瘤未见缩小

变软，血小板仍持续下降或纤维蛋白原持续降低，

出现激素抵抗，遂改使用长春新碱［８］ 。 长春新碱

（ｖｉｎｃｒｉｓｔｉｎｅ，ＶＣＲ）是本病二线治疗的主要药物之
一，本质属于治疗淋巴增殖性的化疗药物［９ － １１］ 。 但

由于长春新碱起效时间缓慢，因此建议联合糖皮质

激素进行治疗，既可减少糖皮质激素的用量，又可

达到迅速控制病情的目的。 其主要的不良反应是

可逆性的神经毒性，包括外周神经病变和植物神经

病变（如指趾末端出现麻刺感）［１２］ 。 本组有 ２ 例单
独使用甲泼尼龙疗效不佳，静注长春新碱后血液学

检查发现各项指标明显恢复正常，瘤体明显缩小变

软，未见明显副作用。 ２ 例则因年龄太小无法采用
长春新碱治疗。

Ｂ超引导下行平阳霉素局部栓塞治疗可以迅速
控制病情。 由于卡梅综合征是因脉管肿瘤内部捕

获、消耗血小板所致，而平阳霉素是一种具有抗肿

瘤性质的抗生素，可抑制肿瘤细胞 ＤＮＡ的合成并切
断 ＤＮＡ 链，影响肿瘤细胞代谢功能，促进肿瘤细胞
变性、坏死，使血管瘤萎缩、退化，因此疗效显著。

而 Ｂ超引导的精准定位很好地控制了平阳霉素注
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射的部位和深度。 但药物可能引起局部深在性的

坏死和疤痕，出现的原因和单次剂量过大及局部细

菌感染有关。 因此头部、躯干等处可使用平阳霉素

行局部栓塞治疗，而面部则不宜。 本组 ４ 例的患病
部位包括了头部、耳后以及躯干，激素控制病情 １０
～ ２０ ｄ 后，平阳霉素发挥了良好效果，长期副作用
包括骨髓抑制、肺纤维化、致癌等。 在药物总剂量

控制到位的前提下，长期副作用出现的概率很低。

局部注射后血管瘤表面温度明显降低，瘤体变软变

小，疗效确切。 当患儿出现纤维蛋白原明显降低的

情况时，应反复给予新鲜冰冻血浆或冷沉淀，补充

纤维蛋白原，缓解病情。 因血小板输注可能引起血

管瘤病灶内血小板捕获和迅速消耗，因此建议只对

血小板重度降低的患儿补充血小板。
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（收稿日期：２０１８ —１０ —１９）

本文引用格式：树叶，黄文雅，罗勇奇，等． １０ 例婴幼儿卡
梅综合征临床特征及治疗经验总结［ Ｊ］ ． 临床小儿外科
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