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Abstract
Kasabach-Merritt syndrome （KMS） is a consumptive coagulopathy associated with the presence 
of large hemangiomas.　KMS has a high mortality rate of nearly 30% due to the development of 
serious bleeding tendencies, high output heart failure caused by arteriovenous shunt flow and re-
spiratory failure caused by direct compression by large hemangiomas.　Although several treat-
ments are administered to treat KMS patients, including steroids, interferon, anti-neoplasm 
agents, propranolol and radiation therapy, there are no recommended management strategies, ex-
cept for the use of steroid therapy as first-line therapy.
We herein report two newborn cases of KMS with large congenital hemangiomas at birth.　Al-
though the laboratory findings of these cases were very similar, their clinical courses were signifi-
cantly different.　In one case, in spite of having introduced various treatments, it took more than 
one year for the laboratory findings to improve and stabilize.　However, in the other case, all lab-
oratory findings normalized within three weeks after administering prednisolone only.　We do not 
know why this disparity occurred.　It is important to clarify the histopathological differences be-
tween apparently similar vascular tumors.

Key words : congenital hemangioma, Kasabach-Merritt syndrome, prednisolone, proprano-
lol, chemotherapy

諸　　　言

カサバッハ・メリット症候群は，巨大血管腫に血小
板減少や凝固線溶系の異常を合併した病態である．出
血傾向や循環・呼吸障害により死亡に至る危険もある
ことから，速やかに血管腫への対応を開始し，同時に
全身への支持療法を適切に行う必要がある．さまざま
な治療法が試みられているが，確立された治療法は無
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く，症例ごとに対応を検討しているのが実情である．
今回我々は，出生時より巨大な血管腫を持ち，カサ
バッハ・メリット症候群を合併した新生児 2例を経験
した．2例とも出生時に体表面に巨大な血管腫を認め，
血小板減少や凝固線溶系の異常を伴っており，血液検
査学的には類似していた．ところが治療に対する反応
は大きく異なり，1例はプレドニゾロン，放射線治療，
プロプラノロールでは効果不十分で，ビンクリスチン
の投与で軽快するも，全経過に 1年以上を要したのに
対し，もう 1例はプレドニゾロンに速やかに反応し，
わずか 3週間で血液検査はすべて正常化した．外観的
にも類似した感のある 2例において，なぜこのような
治療への反応の差が生じたのかは不明である．生検に
よる病理学的な検討が必要であったとも考えられる
が，出血傾向の観点から危険が伴うことと，現段階で
は治療方針の選択に有用とは言えないことから，一般
に実施される例は少ない．

症　　　例

症例 1

日齢 6の女児．母親の妊婦健診では異常を指摘され
ていない．他施設にて在胎 39週 6日に吸引分娩で出
生した．児の出生体重は 2,902 g，アプガールスコア
は 1分値 6点，5分値 7点．右肩から上背部にかけて

12× 10 cmのなだらかなドーム状を呈する赤紫色の腫
瘤を認めた（図 1）．正常皮膚面とはなめらかに連続
しており，肉眼的に境界は比較的明瞭で，また周囲に
皮下出血が地図状に大きく拡がっていた．血小板減少
やフィブリノーゲン低下，FDP上昇など凝固線溶系
の異常を認め，巨大血管腫に伴うカサバッハ・メリッ
ト症候群と診断した（表 1）．新生児 DICスコアは 5

点で，DIC確診であった．プレドニゾロンを 2 mg/kg

で開始し，5 mg/kgに増量した後に専門的治療の継続
のため当科に紹介された．（以下，図 2参照）プレド
ニゾロンは同量で継続し，メシル酸ガベキサートを併
用しながら適宜輸血を繰り返したが，心不全症状が
徐々に進行し至急の対応が必要となったことから，放
射線照射を 1日 1グレイで 5日間実施した．徐々に血
小板低下は緩徐となり，凝固線溶系の改善を認めたこ
とから，プレドニゾロンの漸減を開始するも，増悪は
無く輸血非依存状態となり，一切の薬剤投与を終了し
た．しかし 3週間後より再び血小板減少と凝固線溶系
の異常を示し，再燃と判断しプレドニゾロンを再開し
たが効果に乏しく，放射線照射を前回と同様に行った．
再度輸血依存状態となり，β遮断薬であるプロプラノ
ロールの投与を試みた．安全性を考慮して 0.5 mg/kg

から漸増し，2 mg/kgまで増量したが，効果は認めら
れなかった．そこで化学療法の導入に踏み切り，ビン
クリスチン 0.05 mg/kgの週 1回投与を開始した．こ

（24）

図 1.　左 : 症例 1．右肩から上背部にかけて赤紫色の腫瘤を認める．
右 : 症例 2．右肩から上腕外側にかけて暗赤色の腫瘤を認める．
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の間のプレドニゾロン，プロプラノロールは共に継続
投与とした．5回投与した頃から輸血非依存状態とな
り，最終的に 10回投与した後にプロプラノロール，
プレドニゾロンを漸減中止したが，再燃の兆候は認め
なかった．この時点で，治療開始から 14か月経過し
ていたが，血管腫はやや縮小した程度の変化に留まっ
ていた．約 1か月経過観察を続けていたが，家族の転
居に伴い，県外の小児医療専門施設へ紹介した．紹介

施設においては，血管塞栓術で血管腫の著明な縮小を
得て，皮膚瘢痕となったとのことである．当科での同
種血輸血の内訳は，血小板輸血が 72ドナーで 7,146 

ml，新鮮凍結血漿が 73ドナーで 4,626 ml，赤血球輸
血が 15ドナーで 525 mlであった．輸血による合併症，
感染症などは認めていない．

症例 2

日齢 0の男児．母親が妊娠 30週の超音波健診で，
子宮内に腫瘤を指摘されたが，母体，胎児いずれの由
来であるのかは判別できなかった．胎児心不全のため
妊娠継続困難となり，36週 1日に緊急帝王切開となっ
た．児の出生体重は 2,736 g，アプガールスコアは 1

分値 7点，5分値 9点．右肩から上腕にかけて 9×8 

cmの暗赤色の緊満した腫瘤を認めた（図 1）．正常皮
膚面から急激な隆起を呈し，「パッド様」であった．
辺縁部分には，怒張した細くて脆い血管が多数認めら
れ，わずかな接触刺激により容易に出血した．血小板
減少やフィブリノーゲン低下，FDP上昇など凝固線
溶系の異常を認め，巨大血管腫に伴うカサバッハ・メ
リット症候群と診断した（表 1）．新生児 DICスコア
は 5点で，DIC確診であった．（以下，図 3参照）プ
レドニゾロン，メシル酸ナファモスタットを開始し，

（25）

表 1.　出生時検査所見（凝固線溶系・末梢血）

症例 1 症例 2

PT-INR 1.88 1.55

APTT （sec） 44.1 53.0

Fib （mg/dl） 71 48

AT-III （%） 58 28.6

FDP （μg/ml） 85.2 79

D-Dimer （μg/ml） 23.07 46.6

Plt （/μl） 13,000 15,000

RBC （×104/μl） 332 194

Hb （g/dl） 12.4 7.5

Ht （%） 38.0 23.5

WBC （/μl） 14,200 8,400

図 2.　症例 1の治療経過概略．軽快と増悪を繰り返し，ビンクリスチンの投与後から輸血非依存の状態が得
られた．
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適宜輸血を行った．凝固異常は速やかに改善し，治療
開始から 2週間を過ぎた頃から血小板値は上昇し，3

週間で血液検査はすべて正常となり，プレドニゾロン
を漸減中止とした．その後血管腫は少しずつ縮小し，
カサバッハ・メリット症候群の再燃は認めなかった．
治療終了から 1年 6か月経過し，皮膚瘢痕となってい
るが，上肢機能に問題は認めていない（図 4）．同種
血輸血の内訳は，血小板輸血が 4ドナーで 120 ml，
新鮮凍結血漿が 7ドナーで 210 ml，赤血球輸血が 3

ドナーで 90 mlであった．輸血による合併症，感染症
などは認めていない．

考　　　察

カサバッハ・メリット症候群は，巨大血管腫に血小

板減少や凝固線溶系の異常を合併する病態である．強
い出血傾向を示す場合や，動静脈シャントによる心不
全を示す場合もあり，死亡率は 10～37%とされてい
る1）．そのため血管腫縮小を図る治療だけでなく，支
持療法として，輸血療法，抗 DIC療法，循環・呼吸
管理，感染予防などを適切に行う必要がある2）．
治療には，薬物療法や放射線治療が多く用いられ，

状況によって血管塞栓術や外科的切除が用いられる場
合もある．薬物治療ではステロイド剤が第 1選択とし
て頻用され，その他にインターフェロン，抗腫瘍薬が
用いられ，最近では β遮断薬であるプロプラノロール
を試みた報告が増えている．
ステロイド剤としては，通常プレドニゾロンが用い

られ，2～3 mg/kg程度で使用されるが，時には本例
で行ったように 5 mg/kgまで増量が試みられることも

（26）

図 3.　症例 2の治療経過概略．プレドニゾロンに速やかに反応し 2週間後から血小板値の上昇を認めた．

図 4.　症例 2の治療終了後の病変部の変化を示す．腫瘤は縮小を続け現在は皮膚の瘢痕のみとなっている．
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ある3）．有効率は必ずしも高いとは言えず，30%程度
とする報告が多い4）．一旦反応がみられた場合でも，
減量ないし中止に伴って再燃する場合があり，注意を
払う必要がある．
インターフェロン療法は，それが持つ血管新生の抑
制力を利用した治療である3）．ステロイド剤の無効例
に使用されることが多かったが5），本来の適応症でな
いことや，連日かつ長期投与が必要なこと，さらに不
可逆性の神経障害を生ずる場合があり6-8），後述のプ
ロプラノロールの導入に伴い，優先順位は下がってい
る．
β遮断薬であるプロプラノロールの有効性が 2008

年に報告されて以来9），報告例が急増している．血管
腫に対する作用機序としては，① 血管腫内の血管の
収縮を誘導する，② VEGFや bFGFなどの血管内皮
細胞の維持・増殖に必要な因子の産生を抑制する，と
いった要因が想定されている10）．有効率はステロイド
剤よりも高く，80%近くで有効であったとの報告も
見られる11）．有効例は劇的に改善しているが，逆に症
例 1のように全く無効である場合もあり，有効・無効
を規定する要因を探る必要がある．副作用には注意が
必要で，特に気管支収縮による呼吸障害が重篤なもの
である10,12）．症例 1で寝つきが悪かったり，睡眠時に
うなされるような様子がみられていたが，この薬剤に
よる副作用と考えられた．
化学療法の使用はその性質上，極力控えるべきであ
るが，他の薬物療法への反応が乏しい場合や，放射線
治療が不可能ないし無効の場合に行われている．ビン
クリスチンの単剤使用の報告が多く13,14），それを参考
に症例 1で行ったところ有効であった．他にシクロホ
スファミドの単剤使用も報告されているが15），複数剤
の組み合わせとして，これら 2剤とアクチノマイシン
Dを組み合わせた，いわゆる VAC療法の報告も散見
される16,17）．特に Fuchimotoらは，ビンクリスチン単
剤使用後の再発に VAC療法を行い，改善した例を報
告している18）．
放射線療法は，早期の治療効果が期待できることか
ら，症例 1のような全身状態不良で，至急の対応が必
要である場合には試みられるべきものである．通常は
1回線量を 1～2グレイ，総線量を 5～10グレイに設
定し，最大でも 15グレイまでとしている19）．当然な
がら，照射による短長期の障害を考慮し，適応を判断
すべきである．
以上のような治療法の中から，ステロイド剤を第 1

選択とし，無効であれば，第 2選択としてそれ以外の
治療への切り替えとなるのが通常である．しかしいず
れにも一長一短があり，結局は症例ごとに主治医が判
断せざるを得ない実情である．特に放射線療法につい
ては，治療期間の大きな短縮が期待できることから，
総じて患者の利益につながるため，早期に行うべきと
いう意見と，逆に放射線障害を懸念して，極力行うべ
きではないとする意見に分かれ，一定の見解は定まっ
ていない．またプロプラノロールの応用例が増えるに
つれ，一部では，これを第 1選択にすべきという意見
も出始めている11）．
いずれにせよ，治療への反応性を予見する手段が考

じられない限り，手探りの治療選択が行われることに
なる．今回の 2症例では初診所見は類似していたが，
その後の治療に対する反応は大きく異なっていた．と
りわけ，症例 2のプレドニゾロンに対する反応は劇的
であった．なぜこれだけの違いが生じたのか不明であ
るが，ひとつには病理組織学的な違いが潜在していた
可能性がある．血管腫の病理組織別の治療反応性の差
異を検討した報告は見受けられず，止血困難の懸念や
治療方針の決定に有用となっていない現状から，あえ
て生検が実施される頻度は低い．およそどの病型にも
対応できる治療法が確立されることが望ましいが，そ
うでなければ，生検の必要性を検討し，ある程度の指
針を示していくか，あるいは，それに代わる有用な非
侵襲的検査の開発が必要と考えられる．
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