
ÖZET

İnfantil hepatik hemanjio-endotelioma, bebeklik çağının en sık görülen benign hepa-
tik vasküler tümörüdür. Kızlarda erkeklere oranla üç kat daha fazla görülür. 
Olguların %75’i ilk üç ayda tanı alır.
Bütün dev hemajiomlar gibi Kasabach-Merritt sendromuna neden olabilen bu hasta-
lık, klinik olarak hepatomegali, yüksek debili kalp yetmezliği ve dev hemanjiomlar ile 
karakterizedir. Özellikle yenidoğan ve erken sütçocukluğu döneminde şant hiperbili-
rubinemisi sonucu uzamış sarılığa yol açabilir. Kasabach-Merritt sendromunda dev 
hemanjiomlar hızlı büyüyerek yaşamı tehdit eden trombositopeni, mikroanjiopatik 
hemolitik anemi ve tüketim koagülopatisine yol açabilir. 
Bu sendromun tedavisi trombositopeni, anemi, tüketim koagülopatisinin yönetimini 
kapsar. Küçük lezyonları için cerrahi eksizyon uygulanabilir. Mortalite oranı yük-
sektir. 
Bu makalede uzamış sarılık nedenleri araştırılırken, Kasabach-Merritt sendromu 
bulguları ile karşılaşılan infantil hepatik hemanjioendoteliomalı bir olgu sunulmuş-
tur.
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sarılık

SUMMARY

Infantile hepatic hemangioendotheliomas are the most common benign hepatic vascu-
lar tumors of infancy. The risk is 3 times higher in girls than boys. The diagnosis is 
established in 75% of 3-month old infants. It is characterized by hepatomegaly, heart 
failure and giant hemangiomas. It can cause Kasabach-Merritt syndome like other 
giant hemangiomas. 
In the newborn and early infancy, Kasabach-Merritt syndrome rarely leads to pro-
longed jaundice as a result of shunt hyperbilirubinemia. Giant hemangiomas enlarge 
rapidly and lead to life threatening thrombocytopenia, microangiopathic hemolytic 
anemia and consumption coagulopathy. 
Treatment of this syndrome includes management of thrombocytopenia, anemia and 
consumption coagulopathy. Surgical excision can be applied to small lesions. 
Mortality rate is high. 
In this article we presented a case diagnosed as infantile hepatic hemangio endotheli-
oma with the findings of Kasbach-Merrit syndrome during the etiological examination 
of prolonged jaundice. 
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Olgu Sunumu



 GİRİŞ

 İnfantil hepatik hemanjio-endotelioma bebeklik 
çağının en sık görülen benign hepatik vasküler tümö-
rüdür. Tanı ilk altı ay içerisinde %85 oranında konu-
lur. Kız / erkek oranı 1/3’dir (1-4). Klinik olarak hepa-
tomegali, yüksek debili kalp yetmezliği ve dev 
hemanjiomlar ile karakterizedir. Patogenezde mater-
nal hormonlar, angiogenik stimülatörler ve inhibitör-
ler sorumlu tutulmaktadır (5-8). Dördüncü kromozom 
delasyonları ve multipl konjenital anomaliler ile bir-
likteliği bildirilmiştir (9-12).
 İnfantil hepatik hemanjio-endoteliomalar ender 
olarak yenidoğan ve erken sütçocukluğu döneminde 
şant hiperbilirubinemisi sonucu uzamış sarılık tablo-
su ile gelebilir (2,7). Bazen de diğer dev hemangioma-
lar gibi hızlı büyüyerek yaşamı tehdit eden trombosi-
topeni, mikroanjiopatik hemolitik anemi ve tüketim 
koagülopatisiyle karakterize Kasabach-Merritt send-
romuna neden olabilir (1,2,7,8).

 OLGU SUNUMU

 Elli iki günlük kız hasta uzamış sarılık nedeniyle 
başvurdu. 
 Öyküsünden sarılığının 9 günlükken başladığı, 
poliklinik kontrolleri ile yapılan izlemlerinde sarılığı-
nın azalma eğiliminde olduğu, ancak 42 günlük iken 
yapılan tetkiklerinde sarılığının tekrar artmaya başla-
dığının belirlendiği, sarılığının son bir hafta içinde 
hızla tüm vücuda yayıldığı öğrenildi.
 Öz ve soygeçmişinde bir özellik saptanmadı.
 Fizik muayenesinde vücut ağırlığı 5.100 g (50-75 
p), boyu 55 cm (50 p), baş çevresi 38,5 cm (75-90 p) 
idi. Genel durumu iyi olan olgunun sklera, tüm gövde 
ve ekstremitelerde sarılığı mevcuttu. Kaba yüz görü-
nümü, düşük kulaklar, basık burun kökü, sol tempo-
ral bölgede 2x3 cm düzensiz sınırlı hiperpigmente 
nevus, yüksek damak gözlendi. Batın muayenesinde 
yaygın distansiyonla birlikte, umblikal herni mevcut-
tu. Karaciğer orta hatta 4 cm ele geliyordu yüzeyi ve 
kenarı düzgün idi, dalak 2,5 cm ele geliyordu. Her iki 

elde palmar yüzlerde çok sayıda en büyüğü 2x3 mm 
olan açık pembe renkli yüzeysel hemanjiomlar vardı. 
Olgunun genel görünümünde sol hemihipertrofisi 
açık bir şekilde dikkati çekiyordu. Alt ve üst ekstre-
mitelerin karşılaştırmalı çapları arasında 1 cm’den 
fazla fark vardı, fakat gözle görülen tek taraflı vaskü-
ler bir patoloji saptanamadı 
 Olgunun laboratuvar tetkiklerinde total bilirubin 
değeri 22,8 mg/dl, direkt bilirubin 0,5 mg/dl, ALT 20 
IU/L, AST 48 IU/L, alkalen fosfataz (ALP), gamma 
glutamil transferaz (GGT), ferritin, böbrek fonksion 
testleri (BUN, kreatinin) ve tiroid fonksiyon testleri 
normal saptandı. Gaita rengi açık sarı idi, batın ultra-
sonografisinde bir patoloji belirlenemedi. 
 Uzamış indirekt hiperbilirubinemi ayırıcı tanısı 
için bakılan pirüvat kinaz, glukoz 6 fosfat dehidroge-
naz (G6PD) düzeyi normal, Direkt Coombs testi 
negatif bulundu. Anne ile olgu ara-sında ABO ve Rh 
uygunsuzluğu yoktu. Retikülo-sit sayısı ve eritrosit-
lerin görünümü normal olarak değerlendirildi. 
 Uzamış indirekt hiperbilirubinemi nedeni olarak 
anne sütü sarılığı veya Crigler-Najjar Sendromu ola-
bileceği düşünüldü ve olguya 5 mg/kg/gün/ oral 
fenobarbital ve yoğun fototerapi başlandı. Tedavinin 
10’uncu gününde total bilirubin değeri 2,62 mg/dl 
geriledi. Fototerapi ve fenobarbital desteğine son 
verildi. Kaba yüz görünümü için gönderilen metabo-
lik hastalık tarama testleri normal bulundu.
 Sol hemihipertrofi için yapılan kranial ve toraks 
bilgisayarlı tomografileri, batın ve ekstremite yumu-
şak doku ultrasonografleri, uzun kemik ve vertebra 
grafileri normal bulundu.
 Olgunda izleminde normale yakın total bilirubin 
değerlerine (1,97 mg/dl) karşın direkt bili-rubin göre-
celi yüksek (0,95 mg/dl) bulundu. yinelenen GGT’nin 
normalin 8 katına kadar yükseldiği (976 U/L) gözlen-
di. AST, ALT ve fer-ritin değerleri normal, TORCH 
serolojisi ve hepatit markerları olumsuz bulundu. 
Kitle, safra taşı, koyulaşmış safra sendromu gibi olası 
bir safra stazı nedeninin araştırılması amacıyla alfa 
fetoprotein (AFP), kolesterol ve ALP tekikleri isten-
di. Batın USG’si yinelendi. USG’de karaciğer sol 
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lobunda daha önce tanımlanmayan, 22x9 mm boyut-
larında bir kitle görüldü. Dopler incelemede ise bu 
kitlenin arteriovenöz görünüm ile uyumlu tübüler 

yapıda olduğu belirtildi.
 Karaciğerdeki patolojinin daha net değerlendiril-
mesi için istenen bilgisayarlı batın tomografisinde 
karaciğerdeki 35x17 mm boyutlarındaki bu kitle vas-
küler yapılara ait olabilecek tübüler görünümlü ve 
öncelikle hemanjiomatöz lezyon olarak yorumlandı 
(Resim 1-2). Bu arada alınan AFP 3910 mg/dl geldi. 
Onkoloji konsültasyonu yapıldı, karaciğerdeki bu 
kitlenin hastanın yaşı ve diğer laboratuvar sonuçları 
ile birlikte değerlendirildiğinde hemanjio-endotelioma 
olabileceği ve AFP yüksekliği ise bir maligniteden 
daha çok yenidoğanın geçiçi AFP yüksekliği olarak 
yorumlandı. İzlemde de AFP hızla geriledi (3910-
1758-1210 mg/dl).    
 Bu sırada yapılan tetkiklerde hemoglobin 10.4 g/
dl, hemotokrit %31.3, trombosit 90.000/mm3, perife-
rik yaymada normoblastlarda artış ve retikulositoz 
saptanması üzerine alınan tetkiklerde PT 21.4 saniye, 
APTT 39 saniye, fibrinojen 671 mg/dl bulununca, 
olguda karaciğerde hemanjio-endoteliomaya eşlik 
eden, trombositopeni, mikroangiopatik hemolitik 
anemi ve tüketim koagülopatisi bulguları ile, 
Kasabach Merritt sendromu düşünüldü.
 İzlemde genel durumu bozulan batında asit ve 
kalp yetmezliği bulguları gelişen olgunun hematokrit 
(%27) ve trombosit (20.000/mm3) değerleri düştü. 
Yinelenen tetkiklerinde hipofibrinojenemi, PT ve 
APTT değerlerinde uzama saptandı, ciltaltında eki-
moz ve peteşiler gelişti. Bu sonuçlarla olguda disse-
mine intravasküler koagülopati (DİC) geliştiği sonu-
cuna varıldı. Yinelenen batın ultrasonografisinde 
splenik ven trombozu, vena porta trombozu ve kara-
ciğerdeki kitlenin etrafında kanama ile uyumlu görü-
nüm saptandı. Olguda daha sonra portal hipertansiyo-
na bağlı assit ve üst gastrointestinal sistem kanaması 
gelişti. 
 Olguya asit için parasentez uygulandı, kalp yet-
mezliği tedavisi ile birlikte 1 mg/kg prednisolon, taze 
donmuş plazma, eritrosit süspansiyonu, traneksamik 
asit tedavileri başlandı. Ayrıca IFN-α tedavisi planla-
nan olgu bu sırada intrakranial kanamaya bağlı kon-
vülzyon geçirdi ve pulmoner kanamaya bağlı solu-

Resim 1. Olgunun abdominal BT görüntüsü.

Resim 2. Olgunun MRI görüntüleri.
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num ve de kardiak arrest gelişmesi nedeniyle kaybe-
dildi.

 TARTIŞMA

 Uzamış indirek hiperbilirubinemi, miadında doğan 
bebekte 21. günden sonra bilirubin değerlerinin 10 
mg/dl üstünde bulunması olarak kabul edilmektedir 
(1,2). Nedenleri arasında anatomik patalojiler, infeksi-
yöz ajanlar, metabolik nedenler, total parenteral bes-
lenme ve şanta bağlı hiperbilirubinemiler ilk sıraları 
almaktadır (1,2,7,8).
 Uzamış indirekt hiperbilirubinemili olgularda 
neden olarak geç ortaya çıkan anne sütü sarılığı veya 
Crigler-Najjar sendromu ender olarak bildirilmekte-
dir (7,8). Olgumuzun ilk tetkikleri sonucunda geç orta-
ya çıkan anne sütü sarılığı veya Crigler-Najjar send-
romu düşünülerek fenobarbital ve fototerapi sağaltı-
mı başlanılmıştır.
 İzlemde hastanın bu tedaviye hızlı yanıt vermesi 
ve total bilirubin değerinin düşmesi, ancak direkt 
bilirubin değerindeki artış ve de beraberinde akolik 
gaita çıkışı öncelikle koyulaşmış safra sendromu ola-
rak yorumlandı. İndirekt hiperbilirubinemi değerleri-
nin yüksek olduğu çeşitli durumlarda ortaya çıkan bu 
tablo akut veya kronik hemolize bağlı olarak oldukça 
sık görülmektedir (2,7,8). Olgumuzdaki bu tabloyu 
açıklamak amacı ile akut hemoliz veya şant biluribi-
nemisi yapan bir neden araştırıldı. Hemolitik anemi-
ye neden olabilecek bir durumun olmaması, hemoliz 
kriterlerinin saptanmaması ve olgudaki bol miktarda 
ki yüzeyel hemangiyomların ve de hemihipertrofinin 
varlığı bizi şant hiperbilurubinemisine yönlendirdi.
 Literatürde batındaki kitlelerin tanısıda ultrasonun 
tarama amaçlı kullanabilineceği ve ayırıcı tanıda BT 
ve dopler ultrasondan da yararlanılabileceği gerekir-
se magnetik rezonans görüntüleme (MRI) yapılması 
önerilmektedir (5,6,10-12).
 Mültipl yüzeyel hamangiomları olan olguların 
%20’sinde visseral hemangiomlar olabileceği ve 
bunun da %50’sinin karaciğer lokalizasyonlu olabile-
ceği bildirilmektedir (9-12). Budan dolayı ilk batın ult-

rasonu normal olmasına rağmen, olgudaki yüzeyel 
hemangiomlar ve hemihipertrofi göz önüne alınarak, 
şant hiperbilurubinemisi yapacak visseral hematom 
veya hemanjiomlar araştırıldı. Kranial ve toraks 
tomografileri, yumuşak doku ve batın ultrasonograf-
leri yinelendi. Batın ultrasonografisinde karaciğerde 
22x9 mm boyutlarında daha önce saptanmayan bir 
kitleye rastlanıldı. Çekilen batın BT yorumunda kara-
ciğer parankimindeki bu kitlenin vasküler kaynaklı 
olabileceği belirtildi. 
 Literatür bilgilerinde pediatrik yaş grubunda sap-
tanan karaciğer kitleleri içerisinde hemanjioendoteli-
oma oldukça ender olarak bildirilmekte, yenidoğan 
ve erken çocukluk döneminde vasküler kaynaklı kit-
lelere daha ön planda rastlanıldığı belirtilmektedir 
(4,8-10). Olgumuzdaki gibi iç organlardaki hemangio-
maların tusted hemangioma gibi hızla büyüyüp dev 
hemangiomalara dönüşmesiyle mikroanjiopatik 
hemolitik anemi, trombositopeni ve hipervolemik 
kalp yetmezliği gelişerek Kasabach-Meritt sendromu 
tablosunun ortaya çıkması beklenilen bir durum ola-
rak yorumlanmaktadır (11,12).
 Sonuç olarak, uzamış indirekt hiperbilirubinemi 
nedenleri arasında şant hiperbilirubinemisi ender de 
olsa düşünülmeli ve buna neden olabilecek klinik 
durumlar araştırılmalıdır. Bunlar arasında yer alan 
infantil hepatik hemanjio-endoteliomada Kasabach 
Merritt sendromu ve yüksek debili kalp yetmezliği 
gibi fatal komplikasyonlara yol açabilir. Bu nedenle 
bu antitelerin erken tanınması önemlidir. Bu olgu 
hem uzamış sarılığın ayırıcı tanısının yapılırken bu 
klinik durumların da düşünülmesi gerektiğini vurgu-
lamak hem de konulan tanının erken yaşlarda olduk-
ça ender görülen antite olması nedenleriyle sunul-
muştur.
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