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t4ernangiomatosis fi brino-trom bopenica 
de Kasabach - Merritt 

E. C. DE SOBREGRAU, G. MARTORELL, E. VIVER y N. GALlNDO 

Residencia General. CFudad Sanatoría1 de la Seguridad Social uFrait~is60 Flancon, 
Barcelona [Espahñ) 

En 1940 Kasabach y Merritt describen un síndrome clínico caracterizado por 
la asociación de los siguientes signos y slntornas: angiomatosis extensas y diá- 
tesis hemorrágica por fibrinotrombepcnia Cc trataba de pacientes con angiodis- 
plasias asociadas a heniorragiac sobre In base de un cuadro hematológica muy 
particular. 

Desde la descripción original de estos autores se Iian cornuiiicado 31 casos, 
que nosotros conozcamos, eil la literatura mundial, dos de ellos en la espaiiola 
[Perianes, Pelaez y Lagunirla, 1962; VoEtas, Lopez-Borrasca, Artieda y Medarde, 
19651. El Último caso fue presentedo asimismo por Laso a las XII  Jornadas An- 
giológicas Españolas, 1966. 

Para dar a un cuadro clínico la denominación de Sindroine de Kasabach-Merritt 
debe reunir fundamentalmente un síndrome ciernatelógico especial y una patolo- 
gia vascular tumoral cuya característrca es adoptar la forma en ~ s a b a n a n  o sea 
extendida en superficie. 

4 Enunciada de esta forma, la hemangiomatosis de Kasabach-Merritt sc presta- 
ría a confusion con otras angiomalosis. Por este motivo las vamos a exponer y 
comentar en forma sucinta. 

Hemangiornatosis kemorragica familiar u Enfermedad de Rendu-Osler. Se 
trata de una enfermedad hereditaria, lo que no se ha podido demostrar en el 
sindrome de Kasabach-Merritt. [.as epictaxis son frecuentes. siendo normales los 
tiempos de coagubación y ssnqria, el nfirnero de plaquetas y la retracción del 
coágulo; valores que están alterados en el Síndrome de Kasabech-Merritt, muy 
en especial el número de plaquetas y la determinación del fibrinogeno. 

Hemangiornatosis neuro-eutaneas Existe la forma descrita por Stusga y 
, Weber, caracterizada por una angiomatosis facial, lesiones vasculares intracra- 
- males,  atrofia cerebral y en ocasrornec epilepsia y glaucoma. En la descrita por 

Lindau se da una triple localizaciun angiornatosa: cutánea, encefálica y retiniana. 
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En la hemangiomatosis de Kasabach-Merrit no hay afectación facial n i  se han 
descrito localizaciones intracraneales. 

Angiosarcomatosis de Kapasi. El sarcoma múltiple hemorrágico de Kapoci 
entra dentro de las neoplasiac malignas y aún tiene menos puntos de contacto 
con el Síndrome de Kasabach-Merritt. 

Hernangiornatocis osteolitica. Es una malformación vascular congknita poco 
frecuente que se localiza de preferencia en la extremidad superior y que se ca- 
racteriza por una hemangiomatosis difusa del miembro, que esta acortado, y pre- 
sencia de flebolitos. Estudiada en especial por F. Mamrell y A. Martoreli, no se , 
da en ella el cuadro hematológico constante del Sindrorne de Kasabach-Merritt. 

Síndrome de Mafucci. Se trata de una discondroplasia con angiomas. No 
tiene relación alguna con la hernangiomatosis de Kasabach-Merritt. 

Síndrome de Jaffe. Es una hernangiomatosis cut inea y visceral. En los pocos 
cases estudiados es frecuente la localización del hemangioma en la zona recto- 
sigmoidea. 

Vamos ahora a describir en detalle el cuadro hematoilbgico y la patología 
vascular tumoral de la Hernangiomatosis de Kasabach-Merritt. 

CUADRO HEMATOLOGICO. Como en cualquier otro tzpo de diatesis he- 
morrágica, les pacientes pueden sangrar por heridas. cirugía menor, extraccio- ' 

nes dentarias, etc. Las hemorragias repetidas son capaces de llevar a un grado 
importante de anemia. 

De moda fundamental destaca la existencia de una marcada plaquetopenia 
asociada a hipofibrinogenemia. Gilon ha observado anomal las funcionales en las 
pfaquetas; Farre-Gily demuestra una fíbrinotisis aumentada. 

La esencta del mecanismo hemorrágico no está todavia bien establecido. 
Aunque en nuestro caso no ha sido posible confirmar la exactitud de la hipotesis 
sostenida por J. Valtas y colaboradores de la Universfdad de Navarra, considera- 
mos que debe tenerse en cuenta y por ello la reproducimos en el Cuadro l. 

La trombopenia juego un papel esencial como causa de la hemorragia, idea 
ya admitida en las primeras publicaciones. Parece existir una correlación entre 
la extensión del hemangioma y el número de plaquetas. Good demostró que 
exlste una cifra de plaquetas m i s  alta en el  tumor que en la sangre circulante, 
lo cual sugtere tina excesiva secuestracion o consumo de eflas en el hemangioma. 
Kowalski cree que los productos de lisis del fibrinógeno tienen una acción si- Q 

milar a la heparina, o sea antltronibinica. 
PATOLOGIA VASCULAR TUMORAL. Se trata de hemangiomas gigantes que 

abarcan gran superficie, extensión que consiguen por su disposicibn plana o en 
msfibanaa de sipo névico a bien por su profundidad y prominencia. 

En generar todos los autores que han estudiado este síndrome, en particular 
hematólogos e internistas, han concentrado mas su atencibn en la vertiente he- 
matológica que en la etioT6gica de las malformaciones angiomatosas. Nosotros, 
como angiólogos, hemos prestado un mayor interes a la vertiente angiológica, 
aunque sin olvidar un minucioso estudlo del cuadro hemático. 

A l  observar estas formaciones, que abarcan ambas extremidades inferiores, 
son indoloras, blandas al :acto, prominentes, de color rosado y de aspecto poli- 
paide en algún punto, pensamos cn la posible existencia de ushunts~ arteriove- 



nosos anómalos. Con esta idea practicamos una arterioflebografia seriada por 
punción percutanea de la arteria femoral corntln derecha. Cuanto de origínal pueda 

1 

tener nuestra aportación consiste, por tanto, en demostrar Va existencia de fís- 
tulas arteriovenosas congenitas como posible base etioloqica de esta angioma- 
tosis o al menos coexistiendo con ella. Concretamente, en nuestro caso las fis- 
tulas eran rnultiples y de diverso tamafio, oscilando entre las de nivel precapilar 
y las de gran tamaño. Una de ellas era tan patente en la arterioflebografia seriada 
que nos llevó a intervenir la enferma. 

CUADRO I 

MECANISMO HEMORRAGICO DEL SINDROME DE KASA'RACH-MERAITT 
[Según Voltas, Lopez-Borrasca, Artieda y Medardel 

p. - - - - . - 
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OBSERVACION CLlNlCA 

HEMORRAGIAS 
PERIFERICAC ; 

-. _ - -. . 

M. F., mujer de 47 años de cdad. Ingresa de urgencia en noviembre de 1965 
por intensa hemorragia por el primer dedo del pie izquierdo a raíz de la extirpa- 
ci i in de una uuñs incarnatam. Para combatir el cuadre de anemia aguda fue pre- 
ciso recurrir a una transfusien de sangre. 

Anamnesis: No existen en la familia antecedentes de angfodisplasias, ano. 
malias congenitas o trastornos hematológicos. 

A l  nacer le apreciaron síndactilia en dos dedos del pie izquierdo. No dio 10s 
primeros pasos hesta los cuatro años de cdad. De siempre present6 la heman- 
giomatosis que luego describiremos con detalle. 

Hace nueve años, fractura de la diáfisis femoial izquierda, tratada en otro 
Servicio por enclavijamiento intramedular: debieron extraer el clavo por compli- 
caciones hemorrágicas. Enyesado pelvipedico durante dos años. Ya en esta eca- 
sión le  apreciaron alteraciones en la coagulación por déficit de fibrinógene, deficit 
que consideraron transitorio. No existen otros antecedentes dignos de mencibn, 
salvo que siempre ha demostrado sufrir una diatesis hemorragtca. 

Exploración: Enferma muy pálida. En ambss extremidades inferiores se apre- 
cia un angiorna difuso extendido desde región glUtea a pie (fig. 11. Las forma 
ciones tumorales presentan un ~ 0 1 0 7  rosado-violhceo, son blandas al tacto, de 
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prominencia variable, Ilamando la atención la delimitación perfecta entre las 20- 

nas afectadas y las normales formando como un jaspeado: su compresion no 
produce dolar. No existe disparidad en la longitud de los miembros. En la cara 
posterior del muslo derecho se comprueba una masa angiornatosa polipoide: y 
en la cara posterointerna a nivel del tercio superior de la pantorrilla existe una 
prominencia (fig. 23 donde se aprecia soplo y nthrilln. Granuloma sangrante en el 
extremo dista1 del dedo gordo del pie izquierdo. 

Radiografia del tórax, auscultación cardíaca y electrocardiograma, normales. 
Ligera distensión abdominal. 

Sus antecedentes y el cuadro clinico nos llevaron a realizar un minucioso 
estudio hernatol~gico. cuyos datos iremos ofreciendo en el curso de la historia 
clínica. 

6-XFI-65: Tiempo de coagulación [Lee-White] 12 minutos: tiempo de san- 
gría [Dukel 6 minutos; retracción de8 r,oágulo. redisolución parcial: atesl. de 
Yon Kaulla, lisis a las 4 horas: tasa de protrombina. no coagula: plaquetas 3f.40C) 
mm c.; determinación sernicuantitativa de fibrinbgeno. 0.30 mm. de precipítado 
normal; estudio del factor XII. ncirmal. Tromboelastograma. r=21 rnrn . U= 13 mm., 
arn=38 rnrn., S=99 mm.. T=l! mm. y r=79 mrn. 

Tratamiento: Fibrinógeno 3 gramos, sangre 500 C.C., Caproamín 40 c.c. cada 
ocho horas, seguido de 40 C.C. diarios endovenosos. 

16-Xll-65: Determinacibn cuantitativa de fibrinogeno, 25 mm. de precipitado. 
Tromboelastograma, r=26 rnm., K=30 mm., arn=36 rnrn.. S=79 mrn., T= 109 
mm. y t=53 mm. 

Tratamiento: Caproamín oral. 20 c.c. por dia. 
4-1-66: Tiempo de coagulación (Lee-White) 9 minutos; tiempo de sangria 

[Dukel 4 minutos; retracción del coágulo, normal: plaquetas 120.000 mm. c.: de- 
terminación sernicuantitativa de fibrinógeno 2 mm. de precipitado; protrornbina 
80 "4. Tromboe!astograma, r = 27 mm., K = 9 mrn, y am = 55 mm. 

Sale de la clínica rnejorada. 
Relngresa el 14-111-66 porque e[ granuloma del primer dedo del pie izquierdo 

persiste y sigue sangrando. Amputación de dicho dedo [fig. 33 y extirpacián de la 
masa polipoide de la cara posieriar del muslo derecho para biopsia. Dictamen: 
Angioma cavernoso con trornbos organizados. 

Un nuevo análisis efectuado el 5-Vll-66 da este resultado: Tiempo de coagula- 
ción, 10 minutos; retracción del coigulo, redisalucion parcial: plaquetas 84.000 
mm. c.; fibrinógene 0.33 de precipitado. Trornboelastograma: r =  27 mm., K = 19 
mm. y am=33 mm. 

Se indica de nuevo Cnproamin oral, 20 C.C. por día. 
El 12-Vlll-66 se practica una radiografía directa de ambas extremidades: Ima- 

gen de osteoporosis, en especial a nivel de las articulaciones tibiotarsianas: usu- 
ra ósea sin imágenes de neoformación. Existe la posibilidad de que la fractura 
de la diáfisis femoral citada en la ananinesis guardara relacibn con esta decal- 
cificación. 

Tiempo de coaguracibn, 12 minutos; tiempo de sangria, 7 minutos; retracción 
del coágulo, redisolución parcial; plaquetas, 112.000 rnrn, C.; determinación semi- 
cuantitativa de fjbrinógeno 0.40 mm. de precipitado, Tasa de protrombina G5 O O .  

Tromboelastograma: r=25 mm., K= 19 inrn., am =35 mm. 





FIC. 4 FIG. 5 

FIG. 4 .  Arteri3ílehogrnf ia. Pnmcr clirC, dondc aprecia una circula&ón nrtcrinl lroncular norma1 
hasia por dehale dc In m c w a  tibinl, n. ciiyo nlvcl c v i ~ t c  una comrinicación nricriovcnosa, con iina 
dilalnciiin nnciirimi:iiico intermedia, y 1.1 snfcna rxlcrnn rlc~cmbncnndo rn I R  poplitrn por su c:iyadn. 
k r ~ .  5. Arlcrinflchognll i .  C'TisC m i s  rnr(lio, dondc ~c npsecin el 4qtcrna vennro profirndo rcllcno 
dc contrcistc, pcrstrttcndn I;I ininpcn dc [ .I  masa 3ncurihm,11ica oh\crvodn en cl primcr clise ! In 

saEm:i cyicrna dil.il;ida. D: igual modo cciin illt iindas la lcmornl y la poplilca. 



El 16-Vlll-66 se practica una arterioflebogsafia seriada según la tecnica de 
Malan para las fístulas arteriovenosas. En el primer clisé obsewamos una circu- 
lación tronculnr normal hasta el tercia superior de la pierna derecha por debajo 
de la meseta tibial, donde se aprecia uiia comunicación arteriovenosa, la reple- 
ci6n de una dilatación aneurksmhtica e, inmediatamente. el tronco de la safena 
externa desembocando por su cayado en la poplitea Ifig. 41. En un clisé más tar- 
dio observamos el sistema venoso profundo lleno, visualizindose de nuevo la 
masa aneurisrnática citada y la safena externa, y las venas poplitea y femoral 
dilatadas [fig. 51. 

El registro bonografiee [fig. 61 a nivel de! punto donde se ausculte el soplo 
continuo de refuerzo s is t~ l ico en pierna derecha da un trazada de soplo con- 
tinuo de refuerzo sistólico en *diamante.. 

'Después de estas exploraciones y a pesar de que solo se visualizan comu- 
nicaciones arteriovenosas en un punto, llegamos a la conclusión de que nos ha- 
llamos ante un caso de Memanyiomatosis fibrino-trom'bopénica tipo Kasabach-Me- 
rritt con viasualizaci6n artariogrdfica de un aneurisma arteriovenosa pero con la 
probable existencia de fistufas arteriovenasas múltiples y de dlterentes tama- 
ños, algunas a nivel precapiiar y todas congénitas. 

Ante este cuadro. decidimos actuar sobre la fístula visible. sin pretender 
curar la enfermedad sino tan sólo suprimir esta comunicación de gran tarnaio. 
La existencia de múltiples comunicaciones arteriovenosas hace imposible la cu- 
ración total de estos enfermos. 

Intervención [27-VIII-66]. Inclsibn longitudinal en cara posterior de la pan- 
torrilla derecha. Disección de una gran flebecrasia por comunicación arteriovenosa 



en el trayecto de la safcna externa antes de su cayado (fig. 7).  Resección de 
esta d i l a tac i~n  venosa y ligadura de la arteria aferente a la misma. La figura 8 
mucstra la pieza operatoria. Durante la operación se p;odujo una profusa hemo- 
rragia wen sahanan de sangre atterializada, 

Curso postoperatario, normal. Alta a los quince dias. 
A los tres meses la enferma permanece sin variacion en cuanto al aspecto 

morfofogico que sus lesiones pero han desaparecido el soplo y el  athrilln que pre- 
sentaba antes de ¡a operación. 

COMENTARIOS 

Presentamos otro caso más de Síndrome de Kasabach-Merritt a aiiadir a los 
pocos piiblicados en la literatura médica mundial. 

Este síndrome se caracteriza por la asociactdn de una angiornatosis cxtensa 
y una diátesis hernorrágica por fibrlno-trombocitopen ia. 

En nuestro caso existía una angiodisplasia constituida por formaciones he- 
mangiomatosas múltiples asociadas a fístulas arteriovenosac congenitos. La di$- 
tesis hemorrágica era bien patente. ExisZia fibrinopenia acentuada, plaquetopenía; - 
y los tiempos de coagiilación y sangría, el trornbrielastograma y el atestn de Von 
Kaulla eran patológicos. 

Se supone qiie el mecanismo de producción de las hemorragias es el  se. 
cuestro o consumo de gran cantidad de plaquetas por las masas tumerales con 
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FIG.  7. C:impo op:r,itcirio. Diwcciiin dc une 
gran R C ~ : C I ~ I S I , I  ;I I I I V C ~  dr l a  cornuntcnción a?- 
tcrinvcnnw CII  C[ IT:~YCCIO dr !R s3f~n;t c ~ t e r n a  
Pnics dc 9i1 dci:mliomdura por $u cnradn 
T'ic,. 8. I+?n npcr:iiortn Dilnlncihn ancurts- 
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