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　　摘要:目的　分析婴儿 KasabachＧMerritt现象(KMP)的临床资料及影像学特点,以提高对本病的认识.方法　回顾性分析１９例

KMP病例的临床资料和影像学表现.临床表现主要包括进行性增大的软组织肿胀/肿块共１０例,皮肤淤点淤斑５例,黄疸３例,

胸痛１例.治疗前１４例行 MRI检查,５例行CT检查.结果　１９例病例实验室检查均提示血小板减少和凝血功能异常,同时发现

全身不同部位有血管性病变,其中胸壁、腹壁或盆壁局限或弥漫性病灶８例(４２．１％),胸腰段脊柱旁局限或弥漫性病灶４例(２１．０％),腹腔

实性病灶４例(２１．０％),四肢弥漫性病灶２例(１０．５％),颈部病灶１例.所有病灶平扫 MRI表现为T１WI等或者低信号,T２WI高信

号,CT表现为等或者低密度,增强后CT或 MRI均呈明显均匀或不均匀强化.１６例病例接受药物治疗,３例为手术与药物联合治

疗,经１８个月的治疗、随访,本组病例存活率为８４．２％(１６/１９).结论　MRI/CT能够明确显示 KMP的血管性病变,影像学上呈局

限性或弥漫性、均匀或者不均匀明显强化等特点,作为临床表现和实验室数据的必要补充,有助于本病的确诊及治疗.
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ImagingdiagnosticvalueofKasabachＧMerrittphenomenonininfants

ZHOUYing１,HANYamei２,SHAOHong１,SHIMeihua１,ZHONGYumin１

(１DepartmentofRadiology;２DepartmentofPediatric,ShanghaiJiaotongMedicalUniversity

AffiliatedShanghaiChildren’sMedicalCentre,Shanghai　２００１２７,China)
　　Abstract:Objective　ToanalyzetheclinicalandimagingfeaturesofKasabachＧMerrittphenomenon(KMP)ininfants,toimprove
theacknowledgementofthisdisease．Methods　Theclinicalandimagingdataof１９caseswithKMPwereretrospectivelyreviewed．
Theclinicalmanifestationsincluded１０casesofprogressivesofttissueswelling/mass,５casesofskinecchymosis,３casesofjaundice
and１caseofchestpain．MRIwasperformedin１４casesandCTwasperformedin５casesbeforetreatment．Results　Laboratoryexaminationsin
all１９patientssuggestedthrombocytopeniaandcoagulationdysfunction．Vascularlesionswerefoundatdifferentsitesofthebody,８
cases(４２．１％)withlocalizedordiffuselesionsofchestwall,abdominalwallorpelvicwall,４cases(２１．０％)withlocalizedordiffuse
lesionsofthoracolumbarparaspinalregions,４cases(２１．０％)withsolidabdominallesions,２cases(１０．５％)withdiffuselesionsinthe
extremities,and１casewithcervicallesion．Onplainimages,allthelesionsshowedisoＧtohypointensityonT１WIandhyperintensity
onT２WIonMRI,andisoＧtohypoＧdensityonCTscanascomparedtoskeletalmuscles;aftercontrast,theenhancedCTorMRI
showedobvioushomogeneousorheterogeneousenhancement．１６casesweretreatedwithmedicineand３casesweretreatedwithsurgerycombined
withmedicine．After１８monthsoftreatmentandfollowＧup,thesurvivalrateofthewholegroupwas８４．２％ (１６/１９)．Conclusion　
MRI/CTcanshowvascularlesionsinKMPcasesclearly,withlocalizedordiffuseandhomogeneousorheterogeneousobviousenhancementin
imaging．Asanecessarysupplementtoclinicalmanifestationsandlaboratorydata,itishelpfulforthediagnosisofKMPandmakesthetreatment．
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　　KasabachＧMerritt现象(KasabachＧMerrittphenomenon,

KMP)以前被称为 KasabachMerritt综合征(Kasabach
Merrittsyndrome,KMS),因Kasabach和 Merritt于１９４０

年报道了１例右侧大腿广泛的淤点,严重的血小板减

少的婴儿病例而得名[１].１９９７年,Sarkar等建议将本

病更名为 KMP[２].本病主要特点是大范围的血管性

病变,同时伴有严重的血小板减少、微血管性溶血性贫

血和消耗性凝血障碍.KMP通常发生于婴儿早期,也
可见于胎儿期,死亡率可达３０％.血管性病变通常发
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生于皮肤、四肢、纵隔或者腹部,由于广泛的组织浸润,
大多数病灶都很难完全切除.影像学检查在本病的诊

断、指导治疗、随访中起着重要的作用.笔者选取经

MRI/CT诊断的 KMP病例共１９例,回顾性分析其临

床资料特征和影像学表现,以提高对本病的认识.

１　资料与方法

１．１　临床资料　选取上海交通大学医学院附属上海

儿童医学中心１９９８ 年６月至２０１８年１０月经 MRI/

CT诊断的 KMP病例共１９例,其中男１４例,女５例,
年龄１d~１２个月,平均３个月.临床表现包括:发现

进行性增大的软组织肿胀/肿块１０例,皮肤淤点淤斑５
例,皮肤黄染３例,胸痛１例.

１．２　影像检查　１９例病例,治疗前１４例行 MRI检

查,５例行 CT 检查.治疗随访过程中,除３例死亡

(CT检查２例,MRI检查１例),存活的１６例病例,其
中１３例 MRI检查病例仍行 MRI随访复查,３例 CT
检查病例由超声进行随访.

　　MRI检查包括２台１．５T(Signa,GEMedicalSystems,

Milwaukee,WI,USA;AchievaNovadual,PHILIPS
MedicalSystems,Best,Netherlands)和１台３．０T MR
设备(DiscoveryMR７５０３．０T,GEMedicalSystems,USA),

８通道或者相控阵心脏线圈.扫描序列包括平扫/增强自

旋回波T１WI(TR４５０ms,TE１３ms),T２WI(TR３２２５ms,

TE１００ms),以及 MRA序列.层厚５mm;层间隔１~
２mm 或无间隔.MRA 图像在工作站上进行 MIP重

建.患者仰卧位,根据病变部位采取脚或头先进.对

比剂选用 GdＧDTPA,剂量０．２mL/kg.

　　CT检查包括２台设备,１台是GEDiscovery７５０HD
６４slicespiralCT,另１台是GElightspeed１６slicehelical
CT,均行低剂量扫描.层厚５mm,层间隔２mm,１００~
１２０kV,５０mAs,２r/s,MIP重建在GEAW４．２/AW
４．６工作站上进行.对比剂选用碘海醇,剂量２mL/kg.

所有婴儿均选用水合氯醛０．５ml/kg体质量口服

或灌肠镇静.

１．３　诊断标准　KMP诊断标准包括以下几点:(１)经

超声、CT或者 MRI确诊的皮肤或者内脏器官的血管

性肿瘤/病变;(２)严重的血小板减少[platelet,PLT＜
(５０~１００)×１０９/L];(３)排除其他原因包括脾功能亢

进或者特发性血小板减少性紫癜.由国际血栓和止血

国际协会(InternationalSocietyonThrombosisand
Hemostasis,ISTH)公布的弥散性血管内凝血(disseminated
intravascularcoagulation,DIC)的标准包括凝血酶原

时间(plasmaprothrombintime,PT)延长,活化部分

凝血活酶时间(activatedpartialthromboplastintime,

APTT)延长,纤维蛋白原(fibrinogen,Fib)的消耗以

及DＧ二聚体(DＧdimer,DＧD)异常升高[３－４].

２　结果

２．１　实验室检查　１９例病例,１５例血红蛋白(hemoglobin,

Hb)降低(正常值１１０~１６０g/L),最低７２g/L;１９例PLT
降低[正常值＜(５０~１００)×１０９/L],最低３×１０９/L;１２例

PT延长(正常值９．０~１４．０s),最高２３．８s;９例APTT
延长(正常值２８．０~４５．０s),最高６４．６s;１６例Fib下

降(正常值１．５~４．０g/L),最低０．３４g/L;所有病例DＧD均

增高(正常值≤０．５０mg/L),最高１．９mg/L.

２．２　影像学表现

２．２．１　病变部位　影像学检查显示１９例病灶均发现全

身不同部位血管性病变及周围软组织增厚.病灶部位

包括:(１)胸壁、腹壁或盆壁病灶８例(４２．１％),５例为局

灶性病灶,分别为胸壁２例,腹壁１例,盆壁２例;３例为

弥漫性病灶,病变均同时累及双侧胸壁、腹壁和盆壁.
(２)胸腰段脊柱旁病灶４例(２１．０％),３例为局灶性病

灶,分别为后纵隔脊柱旁２例,后腹膜脊柱旁１例;１例

为弥漫性病灶,病变累及后纵隔及后腹膜脊柱旁区域

(图１A~D).(３)腹腔内实性病灶４例(２１．０％),３例为

局限性病灶,１例为弥漫性病灶,同时累及腹腔、盆腔.
(４)四肢弥漫性病灶２例(１０．５％),１例位于右侧上肢

(图２A~F),１例位于右侧下肢.(５)颈部病灶１例.

２．２．２　影像学特点　８例胸壁、腹壁及盆壁病变、４例

后纵隔及后腹膜脊柱旁病变及２例四肢弥漫性病变均

行 MRI检查.在 T１WI序列及 T１WI脂肪抑制序列

上,病灶表现为相对于骨骼肌肉的等或者略低信号(图２A),

T２WI上为略高及高信号(图１A,２B),注射对比剂后

显示病灶均有明显强化(图１B~D;２C,D),其中９例

为不均匀强化,５例为均匀强化,病变均呈浸润性增

长,与周围组织分界明显不清晰.MRI的多平面图像

包括冠状面、矢状面及横断面,清晰显示了病变的范围

和深度.MRA图像重建显示其中９例有明显的异常

供应血管(图２E).

４例腹腔内病变及１例颈部病灶行CT检查.CT
平扫病灶呈等或者低密度,与周围正常软组织分界欠

清晰,增强后病灶均呈明显强化,其中４例为不均匀强

化,１例为均匀强化.增强图像经计算机进一步处理

成薄层图像后,在工作站上进行 MPR,均明确了病灶

的范围.

２．２．３　其他影像学异常表现　１９例病例中,７例在 MRI
或者CT上显示四肢骨骼或椎体的骨质破坏(图２C).
其他异常的影像表现包括:胸腔积液２例,腹水２例,肠
梗阻１例,肾积水１例,肝脏血管瘤１例,肝内胆管扩张
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１例,气管受压及包绕颈部血管１例.

２．３　治疗方法及影像学随访　１９例病例,１６例接受药

物治疗,３例为手术与药物联合治疗,其中３例死亡(CT
检查２例,MRI检查１例),本组病例存活率为８４．２％.

影像学随访周期为１８个月,除死亡的３例外,３例

治疗前 CT 诊断的病例,治疗过程中选择用超声进行

随访复查;１３例治疗前 MRI诊断的病例,治疗中仍然

使用 MRI进行随访复查.影像学随访显示１６例的病

灶 大小或范围与治疗前相比,都有不同程度缩小

(图２F),超声提示病灶血供少,MRI增强后强化程度

明显下降,表明治疗有效果.

３　讨论

KMP现象是婴儿期一种罕见疾病,严重情况下可

能危及到生命.出血是本病的主要死亡原因.临床

上,KMP以血小板减少同时伴有快速长大的血管畸形

或实性血管肿瘤为主要特点.目前认为 KMP的发病

机制主要为:一方面,在血管病变中,血管壁内皮细胞

的异常引起血流异常,导致湍流或凝血倾向;另一方

面,由于血小板捕获和凝血过程中纤维蛋白原的消耗,
导致出血倾向.研究表明,CD６１是血管腔内血小板和

巨核细胞的标志物,CD６１免疫组织化学阳性可说明血

小板捕获,另外,将进行放射性标记的纤维蛋白原输入

KMP患者体内,可以观察到纤维蛋白原的局部消耗[５].
先天性或婴儿性血管瘤是婴儿期常见的血管性肿

瘤,但很少引起 KMP.多项研究表明引起 KMP的血

管性病变病理类型有:Kaposiform 血管内皮瘤,丛状

血管瘤,迅速消退的先天性血管瘤,淋巴管Ｇ内皮瘤病,
血管肉瘤[６－１０],其中以 Kaposiform 血管内皮瘤和丛状

血管瘤更多见.这些血管性病变通常处于增生状态,
并且增生的速度非常快,极容易导致 KMP的发生[５].

Kaposiform 血管内皮瘤常累及四肢、躯干和后腹膜,
丛状血管瘤以躯干多见,并伴有紫罗兰色斑点和斑块.
有文献报道,血管瘤深度、范围的大小以及是否累及腹

膜后或胸腔,是发生 KMP的重要因素[５].
对于考虑 KMP合并血管性病变病例,由于肉眼

所见病灶往往是皮下出血所形成的淤点淤斑,并不能

真实反映肿瘤的真正大小[１１],因此需要选择 CT或者

MRI以明确病灶的范围.CT 具有良好空间分辨率,
且图像采集时间短,适用于危急情况,注射对比剂后可

明确血管病变的范围、深度以及病变的性质并进行鉴

别诊断,CTA 亦可显示病变的异常供应血管.但是,
由于 CT 有电离辐射的危害,大范围病变的扫描会加

大辐射剂量,同时对比剂引起的肾损害也可能对婴儿

产生严重影响.
由于 MRI无电离辐射,在本组病例的大范围血管

图１A~D　男,３９d,后纵隔和后腹膜血管畸形.A．冠状面 T２WI脂肪抑制序列(白箭)显示后纵隔和后腹膜区域异常高信号,沿支

气管血管束延伸(白箭),双侧胸腔积液(黑箭),第１２胸椎受累;B~D．冠状面 T１WI、矢状面 T１WI和横断面 T１WI脂肪抑制增强图

像显示后纵隔和后腹膜区病灶明显强化(黑箭)　图２A~F　男,４个月,右上臂弥漫性血管畸形.A,B．冠状面 T１WI序列(A,白
箭)和 T２WI脂肪抑制序列(B,黑箭)显示右上臂广泛浸润性等低信号和高信号,右上臂软组织增厚明显;C,D．冠状面 T１WI、矢状面

T１WI脂肪抑制增强图像显示右上臂软组织明显强化(白箭),右肱骨受累(C,黑箭);E．MRA显示多发异常扭曲的血管从右侧肱动

脉(黑箭)延伸;F．冠状面 T１WI脂肪抑制增强图像显示:药物治疗９月余后,血管畸形明显好转
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性病变研究中,MRI是检查病灶的首选影像学检查

方法.与超声和CT相比,MRI具有更好的软组织分

辨率,多平面扫描亦可以提供病灶的更多细节.同时,

MRI有多个不同的序列可以评估组织特征,信息更

多,包括对比剂注射前、后 T１WI序列,T２WI序列和

脂肪抑制序列,对诊断帮助较大.其中,增强 T１WI序

列和 MRA被认为是显示血管病变的范围、性质及其

与邻近结构和器官关系的最主要的扫描序列[１２－１３].
根据笔者的经验,在 T１WI中,血管性病变相对于肌肉

显得较暗(低信号),而出血通常比其他组织更亮(高信

号),在 T２WI中,脂肪抑制序列使脂肪变暗,从而显示

病变组织明亮的信号.造影后血管性病变明显强化.
此外,四肢深部软组织血管瘤和血管畸形可引起邻近

骨质的异常,MRI也可以清晰显示[１４].KMP也有在

胎儿后期发病的报道,近年来,胎儿超快速 MRI技术

被广泛应用于胎儿异常的检查,当胎儿怀疑有血管病

变伴有 KMP时,MRI被作为超声诊断的最佳补充方

法[１５－１６].
血管性病变合并 KMP需要与婴儿型或先天性血

管瘤、朗汉细胞组织细胞增生症、神经母细胞瘤等肿

瘤、脾功能亢进或者特发性血小板减少性紫癜等鉴别.
婴幼儿浅表或深层血管瘤常呈樱桃红或棕紫色,有退

化的趋势,朗汉细胞组织细胞增生症、神经母细胞瘤很

少导致 KMP,且具有特征性的影像学表现,骨髓穿刺

可明确诊断,脾功能亢进或者特发性血小板减少性紫

癜通过影像学及实验室检查均可以排除.
综上所述,KMP是一种血管性病变引起的凝血

功能异常的疾病,通常发生在婴儿期.MRI/CT能够

明确显示 KMP的血管性病变,影像学上具有局限性

或弥漫性、均匀或者不均匀明显强化等特点,作为临床

表现和实验室数据的必要补充,有助于本病的确诊,进
而使治疗和随访更为及时和准确.
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