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Streszczenie:

ZespO? Kasabach-Merritt (KM S) jest ¢i?2k? koagulopati? ze zu?ycia, spowodowan? obecno?ci? guza
naczyniowego (Kaposiform hemangioendothelioma,

KHE lub Tufted angioma), a? w 30% ko?cz?c? si? zgonem pacjenta.

Opis przypadku: W pracy przedstawiamy przypadek 3 miesi?czne dziewczynki z rozleg?ym guzem
naczyniowym jamy brzuszngl (KHE) powik?anym KMS.

Dziewczynka prezentowa?a narastg] ?ce objawy niewydolno?ci wielonarz?dowsej, wymaga?a zastosowania
sztuczne wentylacji, amin katecholowych, drena?u

jamy brzusznej oraz drena?u op?ucnej. Z powodu braku skuteczno?ci leczenia glikokortykosteroidami
(GKYS) i propranololem, nieoperacyjno?ci guza,

dramatycznie pogarszaj ?cego si? stanu 0golnego pacjentki do leczenia w??czono chemioterapi? oraz
rapamycyn?. Po zastosowaniu tego leczenia uzyskano

wyra?n? popraw? stanu klinicznego oraz ust?pienie objawdéw KMS. Leczenie winkrystyn? kontynuowano
przez 7 miesi?cy (15 dawek) a rapamycyn? przez

10 miesi?cy uzyskuj?c regreg ? guza.

Podsumowanie: Pomimo dost?pno?ci kilku metod leczniczych w wielu przypadkach nie udaje si? uzyska?
regregji guzai ust?pieniaKMS. Zastosowanie

po??czonego leczenia Vincrystyn? oraz rapamycyn? by?o0, w prezentowanym przypadku, skuteczn?
metod? lecznicz? KHE.

Abstract:

Introduction: Kasabach-Merritt syndrome (KMS) is a severe coagul opathy with decreased platelet count
caused by the presence of the vascular tumor

(Kaposiform hemangioendothelioma, KHE or Tufted angioma), leading in up to 30% to afatal outcome.
Case report: The paper presents case report of a3 month-old girl with alarge abdominal vascular tumor

(KHE) complicated by KMS. The girl presented

increasing signs of multi-organ failure, required the use of mechanical ventilation, use of catecholamine



pressor agents, abdominal and pleural drainage.

Due to the lack of treatment efficacy with glucocorticosteroids (GCS) and propranolol, no possibility of
surgical intervention, deteriorating clinical state, the

patient was qualified for chemotherapy and rapamycin treatment. The therapy resulted in significant
improvement of clinical status and KMS symptom

resolution. Treatment was subsequently continued with vincristine for 7 months (15 doses) and rapamycin
for 10 months until full tumor regression.

Conclusion: Despite the availability of several treatment methods full tumor regression may be achieved
mainly by the use of combined therapy. In our case,

simultaneous treatment with vincrystine and ramapycin effectively eradicated KHE.



