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Résumé

Introduction : L’hémangioendothéliome kaposiforme est une tumeur vasculaire rare qui
peut se compliquer d’un syndrome de Kasabach Merritt, souvent mal diagnostiquée,
compliquée par une thrombopénie majeure, une coagulopathie intra-tumorale pouvant

mettre en jeu la vie du patient. Ce syndrome nécessite une prise en charge urgente.

Obijectif : Cette observation met en évidence la présentation clinique, la prise en charge et

le traitement du syndrome de Kasabach-Merritt. Un cas clinique, recu au service
pédiatrie du Centre hospitalier universitaire d’Oran, est décrit afin d’illustrer

présentation et la prise en charge d’un patient atteint du syndrome de Kasabach-Merritt.

de
la

Observation : Un nourrisson de sexe féminin a été admise au quatriéme jour de vie pour
une tuméfaction rouge violacée de 1’avant-bras gauche. Elle présentait une thrombopénie
profonde et une coagulopathie de consommation. La prise en charge a été réalisée avec

succes par une association de corticoides oraux a forte dose et du sirolimus.

Conclusion : Le sirolimus s'est avéré efficace chez notre patiente et pourrait étre envisagé
comme traitement de premiére intention du syndrome de Kasabach-Merritt. L’absence de
protocole thérapeutique codifié rend la prise en charge de cette tumeur particulierement

complexe.

Mots-clés : Tumeur vasculaire, Syndrome de Kasabach-Merritt, Hémangioendothéliome

kaposiforme, Inhibiteur mTOR, Coagulopathie.
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1. Introduction :

Le syndrome de Kasabach—Merritt (SKM) est une entité principalement
pédiatrique, qui survient habituellement chez un nouveau-né ou un nourrisson de
moins de 6 mois. Il entraine classiquement une augmentation brutale du volume
d’une tumeur vasculaire (hémangioendothéliome kaposiforme ou angiome en
touffe), rapidement extensive surtout cutanée et parfois viscérale, en lien avec une
thrombopénie profonde et une coagulation intravasculaire disséminée. Il résulterait
du piégeage des plaquettes par I’endothélium tumoral [1-3]. C’est une pathologie
grave potentiellement mortelle avec une mortalité atteignant 20 a 30 % [3].

Cette forme est rare et d’incidence inconnue, en fait un diagnostic difficile dont la
prise en charge actuelle n’est pas codifiée. Sa prise en charge est difficile et
’association corticothérapie orale / antiagrégants plaquettaires et/ou la vincristine a
longtemps été considérée comme les traitements les plus efficaces [2-4].
Cependant, les inhibiteurs d’activation de la cible de la rapamycine (mTOR
inhibiteur) ont récemment démontré leur efficacité dans ce contexte [5,6].

2. Observation

A partir d’un cas de notre pratique médicale, on propose de préciser les
particularités cliniques de cette affection et de décrire notre prise en charge. Nous
rapportons le cas d’un nouveau-né de sexe féminin &gée de 4 jours, qui consultait
pour une masse angiomateuse de I’avant-bras gauche. Elle est issue de parents
jeunes consanguins. La grossesse a été suivie sans incidents. Accouchement a
terme par voie basse. Apgar bon (9, 10/10e).

L'examen clinique a la naissance avait retrouvé un nouveau-né réactif,
hémodynamiquement stable. Le poids été de 3600 g, taille 8 50 cm et le PC a 35
cm. Durant la premiére les premiéres heures de vie, une volumineuse masse rouge
violacée a été notée sur le coude gauche évoquant un hémangiome. La lésion
tumorale s'est développée progressivement aprés le 2° jour de vie avec une
extension rapide vers I’avant-bras gauche (figure 1).

Figure 1. Patiente dgée de 2 jours de vie, présentait une volumineuse masse de 1’avant-bras

gauche, indurée, érythémato-violacée, chaude et non-battante bien limitée de plusieurs
dizaines de centimétres. Photo prise par les parents.

A son arrivée au service de pédiatrie Marfan (4° jour de vie) : elle était normo-
colorée avec une stabilit¢ hémodynamique et respiratoire. La peau de 1’avant-bras
gauche était indurée notamment au niveau de la face postéro-externe, avec une
tuméfaction rouge violacée a surface mamelonnée parcourue de multiples
télangiectasies, gonflée et ferme, sans marges aigués qui s'étendaient pratiquement
sur tout le membre supérieur gauche en épargnant le poignet et la main sans
ulcération (figure 2.).

353

Health and Innovation: sante-innovation@univ-setif.dz



Revue Santé et Innovation, Vol. 01 Num. 03 (2025) 000-000

Figure 2. : Cas clinique de SKM avec HEK diagnostiquée chez une patiente agée de 4
jours. Photo prise au niveau du service de pédiatrie du CHU d'Oran. Lésion rouge violacée
de I’avant-bras gauche, aux contours irréguliers, indurée et étendue, a surface mamelonnée
au niveau du coude.

Quelques jours apreés la présentation, la masse s'est agrandie trés rapidement avec
une extension de 17 cm et un périmetre brachial a 18 cm (figure 3.). Par ailleurs, on
note un bon statut neurologique, un transit normal et pas d’organomégalie.

Figure 3. 6e jour de vie : extension de la lésion cutanée : ecchymose étendue sur tout le
membre supérieur gauche avec augmentation importante de la taille de la masse, et
limitation majeure du mouvement de I’articulation du coude.

L’échographie des parties molles montrait une infiltration et un épaississement de
la graisse sous cutanée du bras et de I’avant-bras gauche avec ectasie des veines
superficielles. L’échographie abdomino-pelvienne est revenue sans anomalies. Une
échographie transfontanellaire (ETF) montrait une hémorragie intra-ventriculaire
(corne postérieure) du plexus choroide sans dilatation ventriculaire (grade 2).

Les examens biologiques ont montré une thrombopénie profonde : plaquettes a
5000/mm3 avec un FSP normal sauf pour la thrombopénie. Les taux de leucocytes
et des globules rouges sont revenus normaux. Le bilan de coagulation retrouve un
TP a 98 % ; INR = 1,1, hypo-fibrinogénémie (taux de fibrinogene de 0,21 g/l) et
des D-diméres élevés > 30.000 ng/ml (< 500 ng/ml).

Le diagnostic de tumeur vasculaire étendue compliquée d'une coagulation
intravasculaire disséminée (CIVD) devenait plus probable : le diagnostic de SKM
associé a hemangio-endotheliome kaposiforme (HEK) était posé.

Notre patiente n'a recu aucune transfusion de plaquettes ou de sang. Elle a été
traitée par une corticothérapie (CS) par voie orale a forte dose : prednisolone (2
mg/kg/jour) mais le taux de plaquettes est resté trés bas sans affecter la taille de la
tumeur. Compte tenu de la facilité d’administration (voie orale) et de I’efficacité
rapportée dans la littérature et de la disponibilité dans notre centre, un traitement
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par Sirolimus (inhibiteur mTOR) a été privilégié. La dose de prednisolone a été
augmentée a 4 mg/kg/jour, et un traitement quotidien en per os par sirolimus a la
dose de 0,8 mg/m?/jour, soit 0,5 mg, 2 fois par jour ont été débutées au 6e jour de
vie.

L’évolution était marquée par la correction nette et rapide des anomalies
biologiques et par la régression de progressive et significative de la masse : Le
SKM s'est stabilisé en gquelques jours et avant la fin du 4e jour de traitement, la
thrombocytopénie et le fibrinogene se sont significativement améliorés. La
thrombopénie de la patiente s'est rapidement améliorée, le taux de plaquettes est
passé de 5000/mm3 a 40x103/mma3 au 4e jour de traitement, puis a 70x103 /mm3
au 8e jour de traitement. On note aussi une diminution trés rapide et significative
des D-diméres (< 300 ng/ml) au bout de 8 jours de traitement. Une normalisation
du taux des plaquettes a été notée au 20e jour de traitement (plaquettes a
150.000/mma3). La patiente est restée a 4 mg/kg/jour de prednisolone.

Apreés 2 semaines de traitement, la composante cutanée s'est améliorée de maniére
significative et un sevrage des CS a été initié. La lésion a connu une nette
régression, sa taille étant plus petite (périmétre brachial passe de 18 cm a 10 cm),
sa couleur plus claire et sa texture plus molle (figure 4.).

Figure 4. : Apres 2 semaines de traitement : régression significative de la taille de la masse
et de I’étendue et de I’importance de la Iésion. L’articulation du coude est devenue libre.

Aprés 6 semaines d’hospitalisation, le sirolimus a €été poursuivi a domicile. La
tumeur a diminué de taille jusqu'a devenir non palpable et la numération
plaquettaire est restée normale lors du suivi. Une échographie des parties molles du
bras gauche n'a révélé aucune masse résiduelle évidente (figure 5.).

Figure 5. Aprés 6 semaines de traitement : évolution favorable éclaircissement nette de la
couleur de la Iésion avec diminution encore plus nette du volume de la masse.
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Ce traitement a été donc associé a une normalisation progressive de I'némostase et
des anomalies hématologiques ainsi que la régression quasi compléte de la masse et
de I’hémorragie intraventriculaire au controle de 1’échographie transfontanellaire.
La patiente n'a jamais présenté de complications hémorragiques majeures ni
d'effets indésirables a la suite du traitement par sirolimus. On n’a pas noté de
pathologies infectieuses ni de toxicité hépatique. La durée totale du traitement était
de 21 semaines. Le bébé a actuellement 8 mois et elle n’a pas présentée de récidive
clinique ni biologique (figures 6 et 7).

Figure 6. : A 8 mois de vie. Aprés 21 semaines de traitement par sirolimus, la composante
cutanée a été presque complétement résolue.

Figure 7. : A 8 mois de vie. Aprés 21 semaines de traitement par sirolimus, régression
quasi complete de la masse avec rémission totale.

3. Discussion

Le SKM est une tumeur vasculaire rare de la petite enfance qui peut facilement étre
confondue avec I'hémangiome infantile, la tumeur vasculaire bénigne la plus
fréquente chez le nourrisson. [7]. Le SKM se présente généralement sous la forme
d'une décoloration rougeatre ou brunatre de la peau évoluant vers une masse
violacée ou rose ecchymotique. Ils peuvent étre douloureux et s'infiltrer de maniere
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agressive, avec un risque d'infection et d'obstruction des structures vitales [7,8]. Le
SKM reste une maladie énigmatique qui nécessite un diagnostic précoce en raison
du risque élevé de saignement massive. Les formes profondes ou compliquées de
SKM sont associées a un pronostic défavorable [9].

Le sirolimus, un inhibiteur de la voie mTOR (protéine ribosomale S6), est
actuellement le traitement recommandé dans I’HEK compliqué d’un SKM [10]. En
effet, plusieurs études ont montré une bonne tolérance et efficacité de cette
molécule dans ce type de tumeurs vasculaires, en comparaison avec des traitements
plus anciens comme la corticothérapie générale ou la vincristine [10-15]. Le
sirolimus inhibe la lymphangiogenése et blogque ainsi le piégeage plaquettaire,
expliquant probablement son efficacité spectaculaire sur la thrombopénie mais
aussi sur la coagulopathie [10].

La dose recommandée est de 0,8 mg/kg/m2 per os toutes les 12 heures, avec
surveillance de la NFS et dosage du taux résiduel a J7 et J15 de traitement (objectif
entre 8 et 15 ng/ml), puis réguliérement au cours du suivi, sans schéma de
surveillance ni de durée de traitement précisément admis [5,6].

L'analyse des cas cliniques rapportés ces derniéres années montre que le sirolimus
est une méthode efficace dans le traitement des anomalies vasculaires, notamment
associées au SKM [10-15]. Comparé a d'autres médicaments, comme les stéroides
et la vincristine, le sirolimus est beaucoup plus sir et efficace [10-15].

Le délai moyen de normalisation de la numération plaquettaire est de deux
semaines [10-15]. Plusieurs études rétrospectives ont montré que le pourcentage
de patients réagissant au sirolimus est proche de 100 %, contre 10 a 27 % pour les
CS et 60 a 70 % pour la vincristine [10-15]. Concernant les effets secondaires du
SKM traité par sirolimus, le nombre de cas rapportés est limité [10-15].

Nous confirmons ici I’efficacité spectaculaire du sirolimus introduit précocement
dans un HEK compliqué de SKM. Une surveillance rapprochée apres I’arrét du
traitement est nécessaire afin de mettre en évidence rapidement une récidive et de
discuter la réintroduction du sirolimus.

Cependant, la durée du traitement par sirolimus, sa posologie, 1’utilisation de
molécules alternatives en traitement d’entretien restent encore a déterminer [12].

Conclusion

Le SKM ne peut pas étre confondu cliniquement avec un hémangiome infantile car
I’aspect clinique et histologique est fort différent. Un diagnostic clinique rapide du
SKM est souhaitable pour une prise en charge thérapeutique optimale permettant
d’améliorer la survie et de limiter les séquelles. L’évolution capricieuse et
I’absence de protocole thérapeutique standardisé fait de la prise en charge de cette
tumeur un véritable challenge. En raison de leur efficacité, de leur facilité
d’utilisation, de leur rapidité d’action et de leur bonne tolérance, les inhibiteurs de
mTOR pourraient devenir le traitement de premiere intention du SKM chez le
nourrisson.
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