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Sindrome de Kasabach-Merritt toraco-abdominal
em recem-nato: sucesso de tratamento com
propanolol e prednisona
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INTRODUCAO

A Sindrome de Kasabach- Merritt (KMS) € uma sindrome rara e agressiva, que
consiste na presenca de tumoracao vascular, que desencadeia coagulopatia de
consumo com plaquetopenia por aprisionamento e anemia hemolitica
microangiopatica. A idade mediana de aparecimento da sindrome é de 5
semanas de vida e esta associada a taxa de mortalidade significativa de
aproximadamente 30%. Apesar das revisoes sobre o tema, ainda nao existe um
consenso sobre o tratamento estabelecido. Na maioria dos casos, 0s
cortiesteroides sao recomendados como primeira linha de tratamento. Outros
centros especializados utilizam corticoide associado a propanol, interferon,
radioterapia, embolizacao, quimioterapia com vincristina, com ou sem
associacao de outraforma de tratamento.

OBIJETIVO

Descrever o caso de um recém-nascido do sexo feminino que evoluiu com a
KMS causada por hemangioma toraco-abdominal gigante.

METODOLOGIA

Foirealizada revisao de prontuario e de literatura.

RESULTADOS

Durante o pré-natal foi detectado massa de parede toraco-abdominal ao
exame ultrassonografico. Ao nascimento, paciente feminina, foi visto ao exame
fisico hemangioma de parede toraco-abdominal, que aos 10 dias de vida
evoluiu com KMS. Foiinternada em Centro de Terapia Intensiva e necessitou de
ventilacado mecanica invasiva. Na admissao apresentava anemia com
hematocrito: 24,5, hemoglobina 8,4, plaguetas menor que 1000/mm3, INR
1,74, PTT: 1,45s e fibrinogénio normal, associado a sangramento intratumoral
importante, levando a choque. Recebeu pulsoterapia com metilprednisolona
durante 3 dias, com discreta melhora clinica e laboratorial. Optou-se por
guimioterapia com vincristina semanal associado a propranolol. Recebeu 3
ciclos de vincristina, com melhora parcial, sem reducao importante da massa
tumoral. O tratamento foi alterado para prednisona diaria associado
proponolol. Evoluiu com necrose tumoral, reducao total da lesao e resolucao
do quadro respiratorio. Necessitou cirurgia para retirar o tecido necrosado e
enxertia de pele. Totalizou 6 meses de prednisona e encontra-se em uso de
propanolol por1ano.

DISCUSSAO

A KMS consiste na presenca de um tumor vascular que desencadeia uma
coagulopatia de consumo com plaguetopenia por aprisionamento de
plaguetas e anemia hemolitica microangiopatica. A instalacao do quadro pode
ocorrer durante o processo de crescimento do hemangioma ou, mais
tardiamente, associada . contusao da lesdao. O tratamento consiste em
cuidados de suporte, como transfusoes de plaquetas, criopreciptado e plasma
fresco congelado. As drogas utilizadas sao prednisona e dexametasona
(2mg/kg/dia) por, no m:nimo, duas semanas, at. a resolucdao dos sintomas. O
uso de cortic.ide.indicado nos pacientes portadores de hemangiomas, quando
h. plaguetopenia, sendo, nestes casos, a primeira opcao de terapia
farmacologica.

O tratamento cirurgico, com a resseccao completa do hemangioma, .
indicado para a resolucao da plaguetopenia e da CIVD nao responsivas ao
tratamento conservador. Ha outros centros de tratamento que associam
ao corticoide o uso de propanolol, como no caso descrito, cursando com
boa resposta terap.utica. Ha outros trabalhos que mostram . xito terap.
utico com o uso de interfer. n alfa, sirolimus, vincristina, ticlopidina
associado a aspirina, quimioterapia, radioterapia e embolizacao: como
monoterapia ou associados.

Tomografia de abdome com contraste mostrando
hemangioma em parede toracoabdominal a direita.
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Fotos da paciente com hemangioma toraco-abdominal. Fotos autorizadas pelo responsdavel da paciente.

CONCLUSAO

O prognostico . bom quando a causa da sindrome de Kasabach-Merritt .
reconhecida e devidamente tratada. Por. m, sem tratamento, a
mortalidade varia de 10 a 40%.

O sucesso do caso relatado foi devido ao uso de corticoesteroide
associado a propranolol.
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