
32 Angiomatose cutanée et digestive chez un nouveau-né : Difficultés thérapeutiques

Fait clinique

Angiomatose cutanée et digestive chez un 
nouveau-né : Difficultés thérapeutiques 

Ons Azzabi, Wafa Bennour, Ines Selmi, Yosr Dridi, Ilhem Fetni, Haifa Warda,
 Sonia Halioui, Nadia Siala, Ahmed Maherzi

Service de Pédiatrie et de Néonatologie – Hôpital Mongi Slim

Introduction
Les hémangiomes sont des tumeurs vasculaires qui peuvent être congénitaux ou apparaitre au cours des 
premiers mois de vie. Ils se compliquent rarement d’un syndrome de Kasabch merritt (SKM) qui se mani-
feste par une atteinte hématologique dominée par une thrombopénie profonde. Ce syndrome est poten-
tiellement grave par ses complications hémorragiques et  par son caractère réfractaire au traitement [2]. 
Nous rapportons un cas d’angiomatose cutanée et gastrique compliquée de SKM chez un nouveau né à
terme .Nous discutons les difficultés de prise en charge thérapeutiques de ce syndrome.

Observation :
Il s’agissait d’un nouveau né de sexe féminin, issue d’un mariage non consanguin, d’une mère deuxième pare 
deuxième geste, d’une grossesse menée à terme sans dysgravidie. L’anamnèse infectieuse était négative. 
L’accouchement s’est déroulé par voie basse sans incidents, avec bonne adaptation à la vie extra-utérine.
A la naissance, le nouveau-né était eutrophique. Il présentait un angiome au niveau du 5ème orteil droit, 
ainsi que de multiples lésions érythémateuses planes les unes s’effaçaient à la vitro pression et les autres ne 
s’effaçaient pas (Figure 1). Une NFS pratiquée à J2 de vie a objectivé une thrombopénie à 45000 El/mm3 
sans anémie ni leucopénie associée, d’où son hospitalisation dans notre service. Une infection maternofœ-
tale a d’abord été suspectée et une antibiothérapie a été débutée, puis arrêtée au bout de 5 jours devant 
la négativité du bilan infectieux.

                                                       (1)                                                                  (2)  

            Figure 1. Angiomes cutanés multiples ponctiformes (1) et angiome du 5ème orteil droit (2)
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L’évolution était marquée par la disparition des 
éléments purpuriques et la persistance des lésions 
angiomateuses punctiformes. Sur le plan biolo-
gique la thrombopénie a persisté (Plaquettes entre 
20000 et 40000 El/mm3). Une hémorragie diges-
tive haute de grande abondance est survenue au 
20ème jour de vie entrainant une déglobulisation 
(le taux d’hémoglobine est passé de 13g/dl à 8g/
dl) qui a nécessité une transfusion en urgence d’un 
culot globulaire et d’un culot plaquettaire. A noter 
que le taux des plaquettes était à 45000 El/mm3 
au moment de l’hémorragie digestive. La fibrosco-
pie oeso-gastro-duodénale (FOGD) a mis en évi-
dence la présence de plusieurs lésions angioma-
teuses dont une volumineuse de 2 cm de diamètre 
et saignante au niveau de l’estomac (Figure2).

 
Figure 2 : Lésions angiomateuses  gastriques

Le diagnostic de SKM a été retenu devant l’associa-
tion d’une hémangiomatose miliaire, une angioma-
tose gastrique, et d’une thrombopénie profonde. 
L’échographie abdominale ainsi que l’échographie 
trans-fontanellaire n’ont pas objectivé d’angiomes 
profonds.   
Un traitement par béta bloquants a été débuté par 
voie orale à J28 de vie à la dose initiale de 0,5mg/
kg avec une augmentation progressive de la dose 
atteignant 3 mg/kg/j au bout d’une semaine tout 
en surveillant la fréquence cardiaque, la tension ar-
térielle et de la glycémie. 
Trois jours plus tard l’hémorragie digestive a réci-
divé. Une deuxième transfusion sanguine de culot 
globulaire a eu lieu devant une anémie à 6g/dl. Le 
taux des plaquettes était stable à 40000 El/mm3. 
La conduite à tenir était l’adjonction d’une cor-
ticothérapie per os à la dose de 2mg/kg/j. L’élec-
trocoagulation par voie endoscopique des lésions 
gastriques vasculaires a été discutée, puis récusée 
devant le jeune âge de la patiente.  
Le nourrisson est sorti de l’hôpital à J44 de vie 
sous corticothérapie (J11) et traitement par béta 
bloquants. Le taux des plaquettes était à 61000/
mm3. Depuis, elle a été suivie à la consultation ex-
terne 
La normalisation du taux des plaquettes a été ob-
tenue au bout de huit semaines (Figure 3) de corti-

cothérapie à pleine dose .Par la suite, la dose a été 
réduite à 1,5 mg/kg/j  avec maintien des béta blo-
quants à la même dose. 
L’évolution a été marquée par la réapparition 15 
jours plus tard d’une thrombopénie à 113000/mm3 
associée à une récidive d’une hémorragie digestive 
de faible abondance sans retentissement hémody-
namique. Une FOGD de contrôle a été pratiquée à 
l’âge de quatre mois et avait objectivé la présence 
de multiples lésions angiomateuses, hémorra-
giques par endroit, disséminées sur tout l’estomac. 
La conduite à tenir a été de remettre le nourrisson 
sous la dose de 2 mg/kg/j de corticoïdes. Cette 
dose a été maintenue pendant 1 mois permet-
tant d’obtenir une normalisation du taux des pla-
quettes. La dose  des corticoïdes  a été de nouveau
diminuée par palier de 0,5 mg/Kg tous les 15 jours. 
Actuellement elle est âgée de six mois et 20 jours, 
les lésions cutanées sont stables, elle a une crois-
sance normale pour l’âge et elle commence à avoir 
un facies cushingoide. Elle reçoit une corticothéra-
pie à la dose de 0,5 mg/Kg/j, la dose des betablo-
quants est progressivement diminuée jusqu’à l’ar-
rêt. Le taux des plaquettes est à 151000 El/mm3. 
La corticothérapie sera arrêtée en fonction de la 
surveillance biologique. 
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Figure 3 : Evolution du taux des plaquettes en fonction 
de la dose des corticoïdes

DISCUSSION : 
Les tumeurs vasculaires peuvent être congénitales 
ou apparaitre au cours des premiers mois de vie. 
Elles peuvent s’associer à un syndrome de Kasa-
bach-Merritt caractérisé par une coagulopathie de 
consommation et une thrombopénie parfois pro-
fonde [1, 2, 3,4]. 
Les hémangiomes sont le plus souvent de siège 
cutané [1]. L’association de plusieurs petits hé-
mangiomes de quelques millimètres de diamètre 
diffus, touchant l’ensemble des téguments définit 
l’hémangiomatose miliaire [5]. Cette dernière peut 
s’associer à des hémangiomes viscéraux qui doivent 
être recherchés. La localisation hépatique est la lo-
calisation viscérale la plus fréquente [6]. L’originalité 
de notre observation réside dans la rareté de cette 
hémangiomatose miliaire et de son exceptionnelle 
association à une localisation gastrique. 
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Les hémangiomes se compliquent d’un syndrome 
de KasabAch Merritt dans 1% des cas [4]. Ce der-
nier peut être potentiellement grave  par le risque 
de survenue de complications hémorragiques, 
comme c’était le cas pour notre patiente, pou-
vant mettre en jeux le pronostic vital. Le taux de 
mortalité est estimé à 10–37% [4]. Le traitement 
doit être instauré dès que possible une fois que 
le diagnostic de SKM est établi. Cependant, cette 
prise en charge thérapeutique est rendue difficile 
par l’absence de protocole standardisé. Dans la 
littérature, Les publications portent souvent sur 
une petite série de cas. L’efficacité d’un traitement 
donné est donc difficile à établir de façon consen-
suelle. Le traitement du SKM comporte deux ob-
jectifs : prévenir les hémorragies en contrôlant la 
coagulopathie, et éradiquer la tumeur vasculaire.Le 
traitement d’urgence vise à corriger les anomalies 
hématologiques en cas d’hémorragie ou lorsqu’un 
geste chirurgical est envisagé. Cela inclut la trans-
fusion de culots globulaires, de plasma frais conge-
lé. Les transfusions plaquettaires sont par contre 
à éviter en l'absence de saignement actif car leur 
teneur en facteur de croissance de l’endothélium 
vasculaire (VGEF) pourrait stimuler la croissance 
de la tumeur et favoriser ainsi les complications [5]. 
Dans notre cas, nous avons été obligé de trans-
fuser notre patiente par des culots plaquettaires 
devant la survenue d’une hémorragie digestive de 
grande abondance ayant occasionné une déglobu-
lisation. La corticothérapie a longtemps été utilisée 
comme traitement de première ligne du SKM. Son 
action réside en une inhibition de la fibrinolyse et 
de la thrombose, stimulation de l'hématopoïèse et 
augmentation de la libération de plaquettes dans 
la circulation sanguine [4]. Elle peut être adminis-
trée par voie orale, comme c’était le cas pour notre 
patiente, ou par voie intraveineuse [4]. La posologie 
recommandée par voie orale était  de (2 à 5 mg/
kg/ jour). En cas de réponse aux corticoïdes, la dose 
initiale doit être maintenue durant au moins six se-
maines [1]. La dégression doit être progressive sur 
plusieurs mois pour éviter un rebond de croissance 
tumorale. Il n’ya pas cependant de consensus clair 
sur la durée totale de cette corticothérapie [11]. En 
l’absence de réponse dans les deux semaines sui-
vant le début de la corticothérapie, il faut dans ce 
cas augmenter la posologie ou bien changer de 
thérapie [1]. Dans notre observation, la corticothé-
rapie a été débutée à la dose de 2 mg/kg/j. La nor-
malisation du taux des plaquettes a été obtenue 
à la fin de la huitième semaine de corticothérapie. 
La plupart des cas publiés décrivent une réponse 
partielle aux corticoïdes. Ces derniers sont efficaces 
dans seulement 30% à 50% des cas [4]. De plus, 
ils sont rarement efficaces lorsqu’ils sont utilisés 
en monothérapie [11]. Les effets secondaires des 
corticoïdes sont inévitables aux doses utilisées no-
tamment l'hypertension artérielle sévère, le retard 
de croissance, ostéoporose, l’aspect cushingoïde, 
et les infections opportunistes [1]. Pour notre pa-

tiente, le seul effet secondaire objectivé était l’as-
pect cushingoide qui nous avait obligés à diminuer 
la dose des corticoïdes à deux reprises.  
La Vincristine a également été largement utilisée, 
principalement associés aux corticoïdes, mais aus-
si en monothérapie. Son action consiste en une 
inhibition de l’angiogénèse. Administrée par voie 
systémique à la posologie de 1 à 2 mg/m2 /se-
maine, la vincristine nécessite du temps pour de-
venir thérapeutiquement active. Le temps moyen 
pour normaliser le taux plaquettaire a été rapporté 
à environ cinq semaines [7]. Ses effets indésirables 
sont surtout neurotoxiques. Elle peut entraîner une 
neuropathie périphérique, ainsi qu’une atteinte du 
système nerveux autonome [2]. Une étude faite 
par Boccara et al menée sur 26 patients atteints 
de SKM avait objectivé un taux d’efficacité à 62% 
de la vincristine alors que la corticothérapie n’était 
efficace que dans 13% des cas [8]. Drolet et ses col-
laborateurs préconiseait une bithérapie à base de 
vincristine par voie intraveineuse à la dose de 0,05 
mg/kg/semaine associée à une corticothérapie 
orale à la dose de 2 mg / kg / j d’emblée [9].
Quant aux Bétabloquants, depuis la découverte 
fortuite de leur action sur les hémangiomes en 
2008, ils ont été recommandés dans le traitement 
de première ligne des hémangiomes infantiles mais 
pas dans le traitement du SKM [3, 10]. Les quelques 
revues de la littérature relatives à l’action du Pro-
pranolol dans le traitement du SKM ont montré 
des résultats contradictoires [3]. Dans notre obser-
vation, devant la gravité de l’état clinique initiale-
ment et l’absence de réponse aux bétabloquants 
au bout de trois jours, nous y avons associé les 
corticoïdes, nous ne pouvons dire si la normalisa-
tion du taux plaquettaire et l’absence de récidive 
du saignement digestif était le résultat de l’action 
synergique des deux traitements. A noter que la 
dégression de la dose de corticothérapie de 2 à 1,5 
mg/Kg/j était suivie de la récidive de l’hémorragie 
digestive et de la thrombopénie.  
Le mécanisme d’action des bétabloquants n’est 
pas clairement définit. Leurs effets sur les tumeurs 
vasculaires pourraient être secondaires à une va-
soconstriction, une diminution de l'expression 
du facteur de croissance endothéliale vasculaire 
(VEGF), l'inhibition de l’angiogenèse, et l’induc-
tion de l'apoptose. Ils sont utilisés à la dose de 2 à 
3 mg/kg/j. Il n’existe pas cependant de protocole 
clair quant à la durée du traitement. Leur prescrip-
tion doit se faire sous surveillance de la fréquence 
cardiaque et de la tension artérielle. Leur principal 
effet indésirable est l’hypoglycémie [3]. Aucun de 
ces effets secondaires n’a été objectivé dans le cas 
de notre patiente.
L’Interferon alpha (IFN-) a été utilisé comme trai-
tement de deuxième ligne du SKM quand la corti-
cothérapie échoue [2]. Il a une activité anti-angio-
génique [1]. Son action est plus lente que celle des 
corticoïdes. Il a été utilisé avec un taux de succès 
rapporté estimé à 50% [1]. Un risque de diplégie 
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spastique a été rapporté [9]. Son coût considéra-
blement plus élevé que celui des médicaments de 
première ligne limite son utilisation.
A coté du traitement médical, l'excision chirurgicale 
constitue un pilier majeur du traitement de KMS, 
mais elle est souvent limitée par l’emplacement de 
la tumeur, de sa taille, du degré d’invasion des struc-
tures anatomiques adjacentes et du risque hémor-
ragique en per opératoire [1]. Cette approche est 
recommandée pour les lésions cutanées uniques, 
les lésions multiples de la rate (splénectomie) ou du 
foie (résection cunéiforme / hépatectomie). Dans 
notre observation, l’électrocoagulation par voie en-
doscopique des lésions gastriques a été discutée, 
puis récusée vu le jeune âge de la patiente.  

CONCLUSION :
Le syndrome de Kasabach-Merritt est une affec-
tion clinico-bilogique rare qui peut engager le pro-
nostic vital. L’absence de protocole thérapeutique 
standardisé rendent difficile sa prise en charge. La 
prise en charge doit être multidisciplinaire mettant 
en balance le pronostic vital a court terme et les ef-
fets indésirables des traitements afin d’améliorer 
la survie et limiter les séquelles.
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