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Phénomène de Kasabach-Merritt
P. LE NOUAIL (1), V. VISEUX (1), O. ENJOLRAS (2) 
ET LE GROUPE DE RECHERCHE CLINIQUE EN DERMATOLOGIE PÉDIATRIQUE

n 1940, Kasabach et Merritt ont rapporté l’observation

d’un enfant de 2 mois présentant une masse de la cuis-

se gauche, apparue dès la première semaine de vie et

de croissance rapide [1]. Cette tumeur, de coloration rouge vio-

lacée, s’étendait rapidement à la fesse gauche, au pelvis, puis à

la jambe gauche et au tronc, et s’associait à un purpura diffus.

L’histologie de la lésion montrait des lobules de fins capillaires

séparés par un tissu fibrillaire délicat contenant de nombreu-

ses cellules fusiformes. Une thrombopénie à 48 giga/l était

notée. Les auteurs évoquaient le diagnostic d’hémangiome ca-

pillaire avec thrombopénie. La tumeur régressait lentement

sous radiothérapie et le taux de plaquettes se normalisait. Les

auteurs évoquaient son caractère bénin en raison de son as-

pect histologique et de l’évolution clinique favorable.

Depuis cette première observation, le terme de « syndrome

de Kasabach-Merritt » était utilisé pour désigner l’associa-

tion d’une thrombopénie et d’un volumineux hémangiome.

Jusqu’en 1997, il était considéré comme une complication

des hémangiomes infantiles classiques. Cette hypothèse n’a

pas été confirmée par les travaux d’Enjolras et al., et de

Sarkar et al. qui ont montré que le syndrome de Kasabach-

Merritt survenait sur certaines tumeurs vasculaires, l’hé-

mangioendothéliome kaposiforme et l’angiome en touffes

[2, 3]. Par ailleurs, Sarkar et al. ont proposé le terme de phé-

nomène plutôt que celui de syndrome, en raison de sa surve-

nue sur des tumeurs vasculaires d’histologies distinctes et de

sa réponse très variable aux traitements [3].

Actuellement, le phénomène de Kasabach-Merritt (PKM)

peut se définir par l’association d’une tumeur vasculaire rou-

ge-violacée, rapidement extensive, d’une thrombopénie,

d’un degré variable de coagulation intra-vasculaire dissémi-

née et parfois d’une anémie. Il survient habituellement chez

un nouveau-né ou un nourrisson de moins de 6 mois. Des

formes congénitales ne sont pas rares, et certains diagnostics

ont même pu être réalisés in utero : Martinez et al. rapportent

un cas létal in utero survenu dans un contexte d’anasarque

fœto-placentaire [4].

Tumeurs vasculaires associées au phénomène 
de Kasabach-Merritt

HÉMANGIOENDOTHÉLIOME KAPOSIFORME

L’hémangioendothéliome kaposiforme (HEK) est une

tumeur vasculaire rare, localement agressive, dont on a discu-

té une éventuelle malignité intermédiaire [5]. Il est congénital

ou apparaît chez le nourrisson, rarement à l’âge adulte [3, 5, 6].

Il se présente sous deux formes, cutanée et viscérale, cette

dernière étant essentiellement rétropéritonéale.

Dans la forme cutanée, il s’agit d’une plaque ou d’un nodu-

le de coloration rouge violacée touchant le tronc ou les mem-

bres [3, 6]. La lésion est mal limitée, indurée, souvent chaude

et sensible à la palpation [6]. Le diagnostic est suspecté devant

une tumeur vasculaire, de croissance rapide, qui ne tend pas

à régresser spontanément, contrairement à un hémangiome

infantile (HI) classique [7]. L’examen histologique montre des

amas lobulaires mal limités, constitués de capillaires en for-

me de fentes, infiltrant le derme, l’hypoderme, et souvent les

tissus sous-cutanés. Les cellules tumorales sont rondes ou

d’aspect fusiforme ; certaines forment des agglomérats épi-

thélioïdes ou des îlots gloméruloïdes qui semblent représen-

ter des zones de piégeage préférentiel des plaquettes au cours

du PKM [5]. L’atypie nucléaire est minime et les mitoses sont

rares. Des vaisseaux lymphatiques en périphérie des lobules

sont observés et ils diffusent parfois très à distance des foyers

cellulaires [5, 6, 8]. Les cellules fusiformes de l’HEK ne sont

pas marquées par l’UEA et le vWf, en revanche les marquages

CD31 et CD34 sont positifs. Par ailleurs, le marquage des vais-

seaux vides de sang et des cellules fusiformes pour D2-40

suggère l’origine lymphatique de la tumeur [9].

En l’absence de traitement, la régression spontanée de

l’HEK est rare [6]. La survenue d’un PKM est fréquente et a été

observée chez 14 patients sur 25 dans l’étude de Lyons et al. [5].

ANGIOME EN TOUFFES

Ce nom d’angiome en touffes (AT) a été attribué par Wilson

Jones et Orkin en 1989 [10] sur la base des aspects histologiques,

mais cette lésion était déjà largement connue dans la littéra-

ture japonaise sous le nom d’angioblastome de Nakagawa

depuis 1949, et le PKM était connu dans ce contexte d’angio-

blastome [11]. L’AT est une tumeur vasculaire rare, bénigne,

parfois congénitale, et souvent acquise dans l’enfance [10].

Dans l’étude de Jones et al. concernant 20 observations, l’AT
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était congénital dans trois cas, apparu avant l’âge de 5 ans

dans neuf cas, apparu entre 6 et 9 ans dans quatre cas et à

l’âge adulte dans trois cas. Dans cette série, les lésions d’AT

se localisaient essentiellement au cou et au tronc [10]. Dans

l’étude de Wong et al., l’AT prédominait aux membres [12].

L’aspect clinique est variable, à type de plaque brun-rouge

ou violacée, ou de macule érythémateuse parsemée de petites

papules (fig. 1). Il peut exister un halo pâle autour de la lésion,

un discret hirsutisme, une hyperhidrose. L’infiltration et la

sensibilité à la palpation sont quasiment constantes [12]. Les

formes nodulaires ou tumorales sont rares. Les formes chro-

niques distales des membres peuvent évoluer vers une fibrose

engainante [13]. La même fibrose extensive s’observe dans les

résidus tumoraux après PKM. La lésion est unique ou multi-

ple, avec des plaques regroupées sur un même territoire.

L’examen histologique montre des petits lobules, les

« touffes » (tufted angioma), constitués de capillaires disposés

en « grenaille de plomb » dans le derme profond. Des vaisseaux

en forme de fentes ou de croissants vides d’hématies apparais-

sent en périphérie et à distance des lobules [10, 12, 14].

Cette tumeur a une croissance lente, variant de quelques

mois à une dizaine d’années, puis se stabilise [12]. Sa régres-

sion spontanée est rare [15]. Le risque de PKM sur AT semble

moins fréquent que pour l’HEK. Bien qu’il n’existe pas d’étu-

de sur l’évolution à long terme des AT portant sur une série

importante de malades, les quelques cas observés par l’un

d’entre nous chez des adultes (OE) montraient une évolution

depuis l’enfance, avec de légères variations de forme et de

surface au cours du temps. Un de ces cas s’était nettement

accentué après traitement par laser à colorant pulsé ; un

autre s’était étendu au cours d’une grossesse. Le PKM

associé à un AT est essentiellement cutané, le PKM viscéral

étant lié à l’HEK ; une publication fait état des deux aspects

dans des prélèvements d’un PKM rétro-péritonéal [16].

CARACTÈRES HISTOLOGIQUES COMMUNS À L’ANGIOME EN TOUFFES 
ET L’HÉMANGIOENDOTHÉLIOME KAPOSIFORME

Des cellules fusiformes peuvent être présentes dans un AT,

mais en quantité moins importante que dans un HEK [17].

Des vaisseaux lymphatiques dilatés, des dépôts d’hémosidéri-

ne, des microthrombi sont observés dans les lésions d’AT et

d’HEK [17].

Les nodules de l’HEK ressemblent à ceux de l’AT mais ils

sont plus massifs, irrégulièrement confluents et infiltrent

souvent l’hypoderme et les tissus sous-cutanés [8, 18].

L’HEK et l’AT pourraient donc appartenir à un même

spectre histologique [17]. Les marqueurs immunophénotypi-

ques caractéristiques de l’HI (GLUT1 notamment) sont né-

gatifs dans l’AT et l’HEK ; ce type de marqueur est

indispensable à rechercher dans l’analyse d’une biopsie au

cours du PKM.

HÉMANGIOPÉRICYTOME

Une seule observation bien documentée de PKM survenant

sur hémangiopéricytome a été rapportée [19], mais le rapport

très bref ne montre aucune image histologique qui conforte

ce diagnostic.

Formes cliniques du phénomène de Kasabach-Merritt

Les localisations du PKM sont cutanées et plus rarement

viscérales.

LOCALISATION CUTANÉE

Il n’existe pas de site anatomique de prédilection [2]. L’aspect

clinique de la tumeur vasculaire est très variable : ecchymoti-

que et purpurique, inflammatoire, ou hémorragique (fig. 2, 3).

Sa surface est lisse et brillante, parfois très fragile, à la limite

de la rupture. À la palpation, la tumeur est indurée et sensible

[17]. Autour et à distance, des pétéchies et des ecchymoses

sont présentes [2, 3].

LOCALISATION VISCÉRALE

Dans la littérature, la tumeur vasculaire du PKM a été obser-

vée notamment dans la région cervico-thoracique (région cer-

vicale profonde, médiastin) ou abdomino-pelvienne

(rétropéritoine…) pouvant être à l’origine d’une distension ab-

dominale [2, 3]. La forme viscérale de PKM est essentielle-

ment associée à un HEK.

FORMES COMPLIQUÉES

L’augmentation rapide du volume de la tumeur vasculaire

peut être à l’origine d’un envahissement ou d’une compres-

sion des organes adjacents et d’une défaillance cardiaque.

Le PKM peut également se compliquer d’hémorragies locales

ou viscérales péritonéales, pleurales ou cérébrales ventriculai-

res [20, 21].

Kerhoas et al. ont rapporté l’observation d’un PKM de la

jambe associé à une ostéolyse régionale, ou signe de Gorham

[22]. Ce phénomène a été retrouvé depuis dans plusieurs

observations et souvent dans des os situés à distance du site

du PKM.Fig. 1. Angiome en touffes du mollet droit.
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Signes biologiques

Le bilan biologique met en évidence des signes de coagula-

tion intravasculaire disséminée (CIVD). Une thrombopénie

est constante et souvent profonde, avec un taux de plaquettes

inférieur à 20 giga/l (N : 150-400 giga/l) [23]. Une diminu-

tion du taux du fibrinogène, une augmentation importante

des D-Dimères et des produits de dégradation de la fibrine,

la présence de complexes solubles sont observés de façon va-

riable [21, 23]. Une anémie est parfois associée, et peut être

ferriprive en rapport avec un syndrome hémorragique ou

être hémolytique, en rapport avec une microangiopathie [20,

21, 23].

Histologie du phénomène de Kasabach-Merritt

L’indication d’une biopsie de la masse associée au PKM est

controversée, du fait du risque hémorragique lié au geste chi-

rurgical, et du risque qu’elle constitue de porte d’entrée à une

infection de diffusion rapide sur ce terrain.

Les lésions d’AT et d’HEK peuvent coexister sur un même

prélèvement cutané et rendre l’examen anatomopathologi-

que difficile [17, 18]. Enjolras et al. suggèrent une possible

corrélation entre l’aspect histologique du PKM et la date de

la biopsie. L’aspect d’AT est plus fréquemment observé à la

phase précoce du PKM ou au stade de résidu. À la phase

active du PKM, l’aspect d’HEK est prédominant [14, 17].

Le marquage pour GLUT-1 est négatif dans le PKM [5].

Examens radiologiques

IMAGERIE PAR RÉSONANCE MAGNÉTIQUE (IRM)

Sarkar et al. ont analysé les caractéristiques à l’IRM de dix

tumeurs associées au PKM survenant sur un HEK [3]. Elles

apparaissaient mal limitées, en isosignal T1, en hypersignal

T2. Elles étaient rehaussées de façon diffuse après injection

de gadolinium et infiltraient les tissus sous-cutanés. Les vais-

seaux de drainage et nourriciers apparaissaient proportion-

nellement plus petits par rapport au volume de la tumeur.

Des dépôts d’hémosidérine étaient parfois visibles.

Ces aspects radiologiques sont différents de ceux d’un HI

[3].

AUTRES EXAMENS RADIOLOGIQUES

Une échographie, un échodoppler artério-veineux, un scan-

ner sont parfois réalisés ; il n’y a cependant pas eu d’étude

permettant d’établir des caractéristiques propres à la tumeur

du PKM.

La radiologie standard peut objectiver une ostéolyse régio-

nale (signe de Gorham) [22].

Physiopathologie

L’hypothèse principale est une séquestration plaquettaire

au sein des vaisseaux, liée à un endothélium anormal et

proliférant [20, 23]. Différents marqueurs immunohistochi-

miques des plaquettes ont été utilisés pour confirmer cette

séquestration, en particulier l’anticorps anti- CD 61 [24].

Cette séquestration plaquettaire entraînerait une activation

plaquettaire et une consommation des facteurs de coagula-

tion, à l’origine de la CIVD. Celle-ci pourrait favoriser

la survenue de thromboses et d’hémorragies intra-tumora-

les [23].

Diagnostic différentiel du phénomène 
de Kasabach-Merritt

HÉMANGIOME INFANTILE (HI)

Le PKM ne peut pas être confondu cliniquement avec un HI

car l’aspect est fort différent. L’analyse histologique de l’HI

montre une prolifération de capillaires regroupés en lobules

qui sont souvent associés à un vaisseau artériolaire afférent

ou efférent. Le marquage pour GLUT 1 est positif dans

100 p. 100 des cas d’HI et constamment négatif dans le PKM

[25]. Les aspects à l’IRM sont différents.

Fig. 2. Tumeur du PKM du bras gauche. Fig. 3. Tumeur du PKM de la joue droite.
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RAPIDLY INVOLUTING CONGENITAL HEMANGIOMA (RICH)

Le PKM peut être confondu cliniquement avec certains volu-

mineux RICH chez un nouveau-né, mais l’évolution est rapi-

dement divergente. L’histologie montre une prolifération

lobulaire de capillaires associée à une fibrose dense en péri-

phérie des lobules. Le marquage pour GLUT 1 est négatif [25].

MALFORMATIONS VEINEUSES

Une malformation veineuse associée à des anomalies de coa-

gulation peut faire porter à tort un diagnostic de PKM. Mazoyer

et al. ont réalisé une étude portant sur 24 cas de malformations

veineuses étendues des membres [26]. Une thrombopénie était

détectée dans cinq cas mais restait supérieure à 100 giga/l. La

majorité des patients présentait une augmentation des D-Di-

mères, parfois associée à une diminution du fibrinogène et la

présence de complexes solubles. Dans les malformations vei-

neuses étendues, surtout au niveau du tronc et des membres,

cette coagulopathie intravasculaire localisée est un phénomène

qui persiste tout au long de la vie, à des degrés variables, avec

des phases d’exacerbation nécessitant l’utilisation d’héparine

de bas poids moléculaire [26, 27].

FIBROSARCOMES CONGÉNITAUX

Trois observations de fibrosarcomes congénitaux associés à

une thrombopénie ont été rapportées [28, 29]. Devant une sus-

picion de PKM, une corticothérapie générale a été commencée

initialement dans les trois cas. Devant l’absence d’améliora-

tion, une analyse histologique des tumeurs a été réalisée, re-

dressant le diagnostic. Dans le cas de ces tumeurs malignes, la

thrombopénie était modérée, supérieure à 70 giga/l [29].

Traitement

Le traitement du PKM n’est pas codifié. Les publications por-

tent habituellement sur une seule observation de PKM ou

une petite série de cas. L’efficacité d’un traitement est donc

difficile à établir de façon consensuelle. L’approche thérapeu-

tique est multidisciplinaire (onco-hématologues, dermatolo-

gues, radiologues et chirurgiens pédiatriques) [20, 23].

Le traitement du PKM comporte deux objectifs : contrôler

la coagulopathie et éradiquer la tumeur vasculaire.

TRAITEMENT D’URGENCE

Il vise à corriger les anomalies hématologiques notamment

lorsqu’un geste invasif est envisagé ou en cas d’hémorragie

[23].

Il peut comprendre l’administration de plasma frais con-

gelé, de cryoprécipité, la transfusion de culots globulaires et

de plaquettes. La transfusion de plaquettes est cependant à

éviter. Elle stimule le processus et accroît le risque hémorra-

gique, avec une consommation très rapide en 1 à 24 heures

des plaquettes infusées [30]. Ce phénomène, que nous avons

observé à plusieurs reprises (OE), est confirmé dans diverses

observations de la littérature, notamment celle de Philips

et al. qui rapportent l’aggravation d’un PKM traité par des

transfusions plaquettaires répétées [31].

TRAITEMENT CHIRURGICAL

L’exérèse chirurgicale de la tumeur vasculaire du PKM doit

être discutée en fonction de sa taille, son degré d’invasion des

structures anatomiques adjacentes et du préjudice esthétique.

Elle est le plus souvent envisagée quand il s’agit d’une

tumeur vasculaire cutanée unique, superficielle, située dans

une zone non vitale, réséquable en totalité [32, 33].

L’option chirurgicale évite les effets secondaires des traite-

ments médicaux et permet une régression très rapide des

anomalies hématologiques [33]. Elle reste cependant discutée

en raison du risque hémorragique important.

THÉRAPIE COMPRESSIVE

Une compression permanente ou intermittente, par bandage

ou appareil pneumatique, a été rarement utilisée, en particu-

lier pour les PKM localisés aux membres [21, 34].

EMBOLISATION ARTÉRIELLE

L’embolisation de la tumeur vasculaire peut être proposée si

des vaisseaux nourriciers sont visualisés à l’artériographie

[35]. Elle a été utilisée avec succès dans quelques observations.

Elle comporte cependant certains risques : migration d’embo-

les, ischémie d’un organe vital, exacerbation des anomalies

hématologiques, formation de vaisseaux collatéraux et rechu-

te du PKM [23]. Plusieurs embolisations sont parfois néces-

saires [35].

RADIOTHÉRAPIE

Dans le PKM, l’efficacité de la radiothérapie, parfois associée

aux corticoïdes, a été rapportée. Elle ne doit pas être proposée

en première intention chez l’enfant en raison des effets iatro-

gènes connus à long terme (troubles de la croissance, néopla-

sies secondaires…) [23].

TRAITEMENT MÉDICAL

Corticothérapie

La corticothérapie par voie générale est souvent utilisée à la

phase initiale du PKM à posologies élevées (2 à 5 mg/kg/

jour). En cas de réponse aux corticoïdes, la dose initiale doit

être maintenue pendant au moins 6 semaines [21]. La dé-

croissance de la corticothérapie doit être progressive sur plu-

sieurs mois. En l’absence de réponse dans les 2 semaines

suivant le début de la corticothérapie, il est conseillé d’aug-

menter la posologie ou de changer de thérapie [23]. Özsoylu

a traité avec succès des patients atteints de PKM par des

« mégadoses » de corticoïdes à 30 mg/kg/j pendant 3 jours

initialement avec une décroissance progressive des bolus

sur 4 à 5 semaines [36]. Les effets secondaires sont inévita-

bles aux doses utilisées : aspect cushingoïde, hypertension,

nervosité, aggravation de reflux gastro-œsophagien, candi-
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dose, stagnation staturale constante, stagnation pondérale le

plus souvent mais parfois obésité et troubles glycémiques,

cardiomyopathie hypertrophique, effet suppresseur surré-

nalien.

Interféron alpha-2a ou 2b

L’interféron alpha-2a ou 2b, agent anti-proliférant des cellules

endothéliales et inhibiteur de l’angiogénèse, donne des résul-

tats variables selon les publications [37, 38].

Il est administré par voie sous-cutanée à la posologie de

3 millions d’unités/m2/j sur plusieurs mois. Son action est

plus lente que celle des corticoïdes [23]. Ses principaux effets

secondaires sont : un syndrome pseudogrippal, des troubles

digestifs et neurologiques, des perturbations du bilan hépa-

tique, une leucopénie, une dysthyroïdie. Une surveillance

neurologique rapprochée est nécessaire en raison du risque

de diplégie spastique [39]. Dans cette complication, le méca-

nisme d’action neurotoxique de l’interféron alpha reste

inexpliqué. Le risque serait moindre après 1 an [40].

Vincristine

En dehors de son activité anti-mitotique, elle inhibe l’angiogé-

nèse. Elle se lie de façon élective aux plaquettes, ce qui pour-

rait augmenter sa concentration dans la masse du PKM.

Elle s’administre par voie intraveineuse à la posologie de 1 à

2 mg/m2/semaine.

Haysley-Royster et al. ont réalisé une étude rétrospective

portant sur 15 cas de PKM traités par vincristine seule ou

associée à des corticoïdes et/ou de l’interféron alpha [41].

La vincristine était administrée par voie intraveineuse à la

dose de 1 à 1,5 mg/m2/semaine pendant 21,5 semaines en

moyenne. Ce traitement a permis une normalisation des pla-

quettes dans tous les cas et de façon différée une régression

de la tumeur vasculaire. Quatre rechutes de PKM ont été trai-

tées avec succès par un second cycle de vincristine.

Cette chimiothérapie est une des options thérapeutiques

qui mérite d’être discutée en première intention lorsque l’exé-

rèse chirurgicale de la tumeur vasculaire n’est pas possible.

Son risque iatrogène est surtout neurotoxique. La vincristine

peut entraîner une neuropathie périphérique, une atteinte du

système nerveux autonome qui se manifeste par une consti-

pation, des douleurs abdominales, voire un iléus paralytique.

La toxicité hématologique de la vincristine est rare aux poso-

logies utilisées [41].

Polychimiothérapie

Elle ne se justifie que s’il existe des signes de risque vital et

une non-réponse à une monochimiothérapie ; s’il n’existe pas

de modification clinique inquiétante, elle ne se justifie

pas sur la seule observation de chiffres de plaquettes très

bas (les variations sont soudaines et amples au cours du

traitement, avant stabilisation et normalisation). Une polychi-

miothérapie associant vincristine, actinomycine, cyclophos-

phamide, répétée de façon mensuelle, a montré son efficacité

dans un cas de PKM survenu sur un HEK [42].

Antiagrégants plaquettaires

La régression du PKM a été obtenue, dans certains cas, grâce

au traitement antiagrégant associant l’aspirine et la ticlopidi-

ne à la posologie de 10 mg/kg/j chacune [23, 43].

La pentoxifylline inhibe l’agrégation plaquettaire et stimule

le relargage de prostacycline par les cellules endothéliales.

L’efficacité de la pentoxifylline à la posologie de 100 mg/j a

été rapportée dans un cas [44], à 70 mg × 2/j dans un second

cas [45].

Anti-fibrinolytiques

De façon plus anecdotique, les anti-fibrinolytiques (acide

ε-aminocaproique, acide tranexamique) ont été utilisés avec

succès [46, 47].

Recherche thérapeutique

L’angiostatine humaine, inhibiteur de l’angiogénèse utilisé

dans un modèle murin de PKM, a permis une diminution du

volume de la tumeur vasculaire du PKM. Le risque de surve-

nue d’une thrombopénie profonde et d’une anémie était égale-

ment réduit. L’angiostatine semble augmenter l’apoptose des

cellules tumorales mais ne limite pas leur prolifération [48].

Dans un modèle murin de PKM, Verheul et al. ont étudié

l’efficacité du Peg-rHuMGDF (Pegylated human megacaryocyte
growth and development factor). En favorisant la production

plaquettaire, cet agent permettait une augmentation signifi-

cative des plaquettes et de la survie. Il pourrait constituer une

voie de recherche dans la prévention des formes compli-

quées de PKM engageant le pronostic vital [49].

Évolution

Le taux de mortalité est variable selon les publications :

24 p. 100 dans l’étude de Sarkar et al. [3], 13 p. 100 dans l’étu-

de d’Enjolras et al. [2]. Le risque létal est important pour les

formes viscérales et pour les formes cutanées très volumineu-

ses [2].

Les causes de décès sont variables : envahissement ou

compression de structures vitales par la tumeur vasculaire,

hémorragie massive, défaillance cardiaque, complications

infectieuses et iatrogènes [2, 20].

En cas de traitement inefficace, une régression spontanée du

PKM est possible après des années d’évolution menaçante [2].

Le premier signe d’efficacité du traitement du PKM est la

remontée du taux de plaquettes. Mais les variations de gran-

de amplitude sont banales. Dans les semaines suivantes, la

tumeur vasculaire commence à involuer [21]. La modification

de sa coloration (violacée puis rosée) et sa tendance au blan-

chiment sont les premiers signes d’amélioration (fig. 4, 5).

Après la fin d’une thérapie efficace du PKM, la tumeur vas-

culaire poursuit sa régression sur plusieurs mois, parfois

1 ou 2 ans, et elle laisse un résidu [17].

Enjolras et al. ont réalisé une étude portant sur les lésions

résiduelles de PKM chez 41 patients [17]. Dans la majorité des

cas, la lésion résiduelle avait l’aspect d’un pseudo-angiome
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plan. D’autres aspects cliniques étaient décrits à type de

nappe télangiectasique, de masse sous-cutanée nodulaire et

d’infiltration sclérodermiforme. Des séquelles musculaires

et osseuses de PKM ont été décrites, à l’origine de troubles de

la mobilité articulaire, de douleurs articulaires, de scoliose.

Conclusion

Un diagnostic clinique rapide du PKM est souhaitable pour

une prise en charge thérapeutique optimale permettant

d’améliorer la survie et de limiter les séquelles.

L’évolution capricieuse et l’absence de protocole thérapeu-

tique standardisé rendent difficile sa prise en charge.

La décision thérapeutique doit être multidisciplinaire. Elle

met constamment en balance le pronostic vital à court terme

et les effets indésirables des traitements utilisés.

Une meilleure connaissance de la physiopathologie du

PKM pourrait contribuer au développement de nouvelles

voies thérapeutiques, en particulier celles impliquées dans

l’inhibition de l’angiogénèse.
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Réponses au pré-test

Phénomène de Kasabach-Merritt (PKM)

P. LE NOUAIL, V. VISEUX, O. ENJOLRAS et le Groupe de Recherche Clinique en Dermatologie Pédiatrique, 
Ann Dermatol Venereol 2007;134:580-6.

Réponses au pré-test de la page 579.

1. Le PKM est observé essentiellement 
chez les nourrissons de moins de 6 mois
VRAI, la tumeur peut poser notamment 

des problèmes de diagnostic différentiel 

avec les hémangiomes congénitaux, 

les malformations veineuses étendues 

et les fibrosarcomes congénitaux.

2. L’existence d’une thrombopénie est inconstante
FAUX, le PKM est défini par l’association 

d’une tumeur vasculaire cliniquement évocatrice, 

à une thrombopénie, dont les taux sont variables 

au cours de l’évolution, avec risque d’hémorragie 

brutale.

3. Le PKM survient sur un hémangioendothéliome 
kaposiforme ou un hémangiome congénital
FAUX, il ne survient jamais sur un hémangiome 

congénital ou un hémangiome infantile classique 

mais sur un angiome en touffe 

ou un hémangioendothéliome kaposiforme.

4. Il s’agit d’une pathologie de localisation purement 
cutanée ou sous-cutanée
FAUX, des formes viscérales ont été publiées, 

souvent en cas clinique (formes rétro-

péritonéales…) et sont de diagnostic difficile 

et souvent d’évolution péjorative.

5. La biopsie cutanée n’est pas obligatoire 
pour confirmer le diagnostic
VRAI, car elle entraîne un risque hémorragique ; 

elle permet cependant de confirmer le diagnostic 

dans les cas difficiles. Des aspects histologiques 

différents (prédominance d’aspect d’angiome 

en touffe ou d’hémangioendothéliome 

kaposiforme) pourraient également être 

liés au stade évolutif du PKM.

6. Le marquage par GLUT-1 est positif 
dans 100 p. 100 des cas de PKM
FAUX, il est constamment négatif, 

à l’inverse des hémangiomes infantiles.

7. Le traitement en urgence repose 
sur l’administration de concentrés plaquettaires
FAUX, les transfusions répétées aggravent la baisse 

des plaquettes (activation et consommation 

plaquettaire massives).

8. La corticothérapie générale et la vincristine 
peuvent être discutées en thérapeutique 
de première intention
VRAI, l’attitude classique est de débuter 

par une corticothérapie générale (2 à 5 mg/kg/j). 

Peu d’études sont publiées sur la vincristine, 

mais elle semble permettre une normalisation 

rapide des plaquettes (et une diminution du volume 

tumoral plus retardée) avec peu d’effets toxiques 

aux doses utilisées (1 à 2 mg/m2/semaine, 

puis espacement des cures). L’utilisation 

en première intention seule ou associée 

à une corticothérapie peut se concevoir.


