Kasabach-Merrittov syndrom ako dosledok
obrovskeho hemangiomu krku plodu
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| Uvod

Velky hemangiom krku plodu je zriedkava vrodena malformacia (0,3%), cCastejSie sa vyskytujuca u dievcat
(3-5:1)'. Iba 12 % sa nachadza v oblasti hlavy a krku?. Ide o benigny vaskularny nador s heterogénnou sStrukturou,
pritomny uz pri narodeni. Vacsie lézie mozu spoésobit’ hyperextenziu krku plodu a polyhydramnion®. Diagnézu mozno
spolahlivo stanovit’ prenatalnym ultrazvukom, pricom prognéza zavisi od histologického typu, velkosti a lokalizacie

nadoru?.

| Kazuistika

20-roCna primigravida bola v 30. tyzdni gravidity odoslana na
vyssie pracovisko pre sonograficky nalez tumoréznej masy
pod bradou plodu. Rodinna anamneza bola bezvyznamna,
bez znakov geneticke] zataze. Nezaznamenali sa ziadne
expozicie potencialnym teratogenom. Prvotrimestralny
skrining nebol realizovany. Morfologické vysetrenie v 20.
tyzdni bolo pacientke odporucane, avsak odmietla ho.

Ultrazvukove vysetrenie v 31. tyzdni tehotenstva, realizovane
pomocou pristroja Voluson E10 BT18 s konvexnou sondou
RAB 4-8L, potvrdilo vitalnu monofetalnu graviditu
zodpovedajucu 30+1 tyzdnu. Bola zistena rozsiahla
tumordzna struktura s maximalnym priemerom priblizne 85
mm. Okraje tumoru boli neostré, s naznakmi infiltracie
okolitych struktur. Pozorovany bol protrudujuci jazyk plodu
spolu s polyhydramniom, pravdepodobne sekundarne v
dosledku utlaku nosohltanu a poruchy prehitania; Zaltdok
plodu nebolo mozné identifikovat. Iné morfologické anomalie
ani znamky intrauterinnej rastovej restrikcie neboli pritomné.

RodiCia boli podrobne informovani o naleze a prognoze,
avsak prenatalne genetické vysetrenie odmietli. Porod
cisarskym rezom prebehol planovane v 38. tyzdni gravidity.
Vzhladom na to, ze neboli splnené indikacie na vykon EXIT
zakroku, novorodenec bol zaintubovany 3 minuty po porode.

Na 4. den zivota otorinolaryngologovia vykonali Ciastocnu
resekciu rastuceho nadoru. Po U-incizii na krku bola masa
opatrne oddelena od svalov musculus
sternocleidomastoideus, digastricus a omohyoideus. Nador
zasahoval aj do tkaniva stitnej zlazy, od ktoréeho bol oddeleny
pomocou Ligasure. Expanzia nadoru pokracovala do pravej
priusnej oblasti, kde bolo tumordézne tkanivo separovane od
priusnej zlazy a nervus facialis.

Histopatologické vysetrenie potvrdilo diagnézu kavernozneho
hemangiomu. Maxilofacialni chirurgovia oznacili tumordznu
masu v oblasti tvare za neoperabilnu. Pre infiltraciu do
jazyka, dolne] pery, brady a mandibuly bola indikovana
tracheostomia.

Napriek lieCbe betablokatormi, nizkomolekularnym
heparinom a  kortikosteroidmi  nador  progredoval.
Novorodenec vyzadoval podporu obehovej stability pomocou
katecholaminov. Anemia sa zhorsovala aj napriek
opakovanym transfuziam erytrocytov. Hematologicky nalez
kolisal medzi trombocytopéniou a trombocytozou.

Na 21. den zivota doslo k respiracChéeému a obehovému
zlyhaniu s exitom novorodenca.

| Zaver

V nase] kazuistike ide o kavernozny hemangiom, typicky
tvorene dilatovanymi cievami ulozenymi hlboko v kozi a
makkych tkanivach®. Vacsie I|ézie mo6zu viest K
diseminovane] intravaskularne] koagulacii, hemolytickej
anemii a Kasabach-Merrittovmu syndromu,
charakterizovanému fialovym sfarbenim koze a progresivnou
anémiou v dosledku poolingu trombocytov a erytrocytov®.
Prenatalna diagnostika je naroCha a neumoznuje spolahlivé
odlisenie subtypov®. V diferencialnej diagnostike treba zvazit
aj lymfangiom, fetalnu strumu, teratom a fibrosarkom’.
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Obr. 1. Fetalny ultrazvukovy nalez v 30. tyzdni gravidity.

a) Profil plodu s rozsiahlym nadorom, ktory uplne zabera oblast’ krku, brady a dolnej Celuste
(vSimnite si velku anechogénnu cysticku Strukturu zvyraznenu modrou farbou). b) Farebny
dopplerovsky obraz k panelu a). Sublingvalna artéria (zIlta Sipka), jazyk (Cervena Sipka). c)
Axialna rovina so Sikmym insonaCnym uhlom prechadzajucim ustami, hitanom (F) a krcnou
chrbticou (CS). Lavy ramus mandibuly (M), lfava spoloCna karotida (LCCA), prava spolocCna
karotida. d) 3D povrchové zobrazenie tvare s vycCnievajucim jazykom (T) a opuchnutou
dolnou perou.

Obr. 2. Klinické a zobrazovacie nalezy u novorodenca.

a) Fotografia novorodenca bezprostredne po pérode. Difuzny opuch postihuje dolnu polovicu
tvare (vyznaCeny Zltou farbou), vyrazna prominencia na pravej strane zodpoveda cystickej
Casti hemangiomu (modra). b) 3D CT angiografia znazorfiujuca rozsiahlu osteolyzu tela a
ramena pravej dolnej Celuste. c) Sagitalny CT rez zobrazujuci objemnu submandibularnu
tumoréznu masu.
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Obr. 3. Operacny a pooperacny priebeh.

a) Intraoperacny pohlad pocCas CiastoCnej exstirpacie hemangidomu. b) PooperaCny stav s
vyraznou redukciou tumoru; viditel'na infiltracia do dolnej pery. ¢c) Masivny opuch krku a tvare
v Case dekompenzacie zivotnych funkcii.
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