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Doporučení pro vedení anestezie  
u Syndromu Kasabach-Merrittové 

Název nemoci: Syndrom Kasabach-Merrittové   

 
ICD 10: D75.8  
OMIM: 141000 
 
Synonyma: Syndrom hemangiomu a trombopenie, kaposiformní hemangioendoteliom  
 
Souhrn o nemoci: Fenomén Kasabach-Merrittové představuje spojení rychle rostoucí cévní 
léze kdekoliv na těle (obvykle na končetinách, ale také na hlavě a krku, stehnech, v oblasti 
sakra) s konsumpční koagulopatií (nízký fibrinogen, zvýšená hladina D-dimerů) a trombopenií 
z důvodu zachycení trombocytů v tumoru. 
 
Léze představuje cévnatý tumor tvořený nepravidelnými uzly kaposiformního 
hemangioendoteliomu (vřetenovité buňky) (aktivní fáze) nebo výběžkovitým angiomem 
(glomerulární struktura se srpkovitými cévními zářezy) (před aktivní fází nebo v průběhu fáze 
regrese) a se související lymfangiomatózou v histologickém obraze. 
 
Na rozdíl od infantilního hemangiomu (běžná cévní malformace) jsou endoteliální buňky 
vystýlající lézi negativní na přítomnost isoformy glukózového transportéru 1 (GLUT-1) a na 
přítomnost antigenu Lewis Y (LeY). Barvení KHE ukazuje (poznámka překladatele – 
chybějící text i v originálním dokumentu). 
 
Je-li to možné, provede se opatrná chirurgická excize, ale léze jsou obvykle rozsáhlé a je 
nutná medikamentózní léčba, která zahrnuje vysoké dávky kortikoidů, vinkristin, interferon α 
nebo β a antiagregancia jako je ticlopidin nebo aspirin. 
 
Je vhodné se vyhnout transfuzi trombocytů, neboť ta má obvykle za následek zvětšení léze  
a zhoršení koagulopatie z důvodu zachycení trombocytů v tumoru. 
 
Léze se obvykle objevuje v prvním roce života. Mortalita je kolem 10 %. 

 

Medicína se stále vyvíjí 

Možná nové znalosti 

Každý pacient je jedinečný 

Možná špatná diagnóza 

 
 Více informací o nemoci, referenčním centrům a organizační informace naleznete na 

webu Orphanet: www.orpha.net 

http://www.orpha.net/
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Typické výkony 

Excize léze, zavedení centrálního žilního přístupu pro podávání chemoterapie, tracheostomie 
v případě postižení horních cest dýchacích. 

 

Typ anestezie 

Celková anestezie pro zákroky související s cévní lézí nebo pro nesouvisející zákroky. 
Lokoregionální anestezie je zřídka možná s ohledem na trombopenii. Analgosedace jen  
s extrémní opatrností v případě postižení hlavy a krku. 

 

Nezbytná doplňková předoperační vyšetření (vedle standardní péče) 

Krevní obraz a vyšetření koagulace, včetně D-dimerů. CT nebo MR vyšetření ke zjištění 
rozsahu léze. 

 
Konzultace specialisty na cévní malformace a dětského onkologa. 

 
Vedlejší účinky chemoterapie: Elektrolyty, renální a jaterní funkční testy, echokardiografie. 

 

Zvláštní příprava na zajištění dýchacích cest 

Dýchací cesty postižené lézí: možná obtížná intubace a/nebo extubace. 

 
Bez postižení dýchacích cest: šetrná manipulace v dýchacích cestách, aby nedošlo ke 
krvácení (např. v případě intubace nosem). 
 
 

Zvláštní příprava před podáním krevních derivátů 

Je nutné se vyhnout transfuzi trombocytů. 

 
Korekce konsumpční koagulopatie: fibrinogen, kyselina tranexamová. 

 

Zvláštní příprava před zahájením antikoagulace 

Není uváděna. 

 

Zvláštní opatření při polohování, transportu a mobilizaci pacienta 

Není uváděna. 

 

http://www.orphananesthesia.eu/
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Interakce chronické medikace a anesteziologických agens 

Není uváděna. 

 
Není popsána žádná specifická léková interakce, ale je nutné brát v úvahu vedlejší účinky 
chemoterapie. 

 

Anesteziologický postup 

Lze provést všechny typy anestezie. 
 
V případě plánované lokoregionální nebo neuroaxiální anestezie věnujte pozornost 
trombocytopenii. 
 
 

Zvláštní či doplňující monitorace 

Standardní, ale upravená s ohledem na invazivitu prováděného zákroku. 

Echokardiografie v případě srdečního selhání nebo rizika kardiotoxicity po chemoterapii. 

 

Možné komplikace 

• Nekontrolovatelné krvácení 

• Zvětšení léze 

• Obstrukce dýchacích cest v případě, že léze postihuje hlavu a krk  

• Srdeční selhání v případě masivních arteriovenózních zkratů uvnitř léze 

 
 

Pooperační péče 

Pooperační péči je nutné upravit s ohledem na invazivitu prováděného zákroku  
a velikost/lokalizaci léze. 

 

Akutní komplikace spojené s nemocí a její vliv na průběh a zotavení z anestezie  

Akutní komplikace vyvolané onemocněním u syndromu Kasabach-Merrittové jsou následující: 

 

• akutní trombocytopenie: spotřeba trombocytů v lézi vs diluční koagulopatie? 

 

• akutní nebo progresivní obstrukce dýchacích cest v případě jejich postižení: rychlé 
zvětšení tumoru versus glotický nebo subglotický otok? 

http://www.orphananesthesia.eu/
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Ambulantní anestezie 

Pravděpodobně není bezpečná, pokud léze není stabilní a v klidové fázi  
(bez trombocytopenie). V případě pochybností předpokládat hospitalizaci přes noc. 

 

Porodnická anestezie 

Nejsou publikovány žádné případy. 

 

http://www.orphananesthesia.eu/
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