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บทคดัย่อ 
การศึกษาลักษณะทางคลินิก และผลการรักษาในผู้ป่วยโรค Kasabach – Merr itt 

Syndrome, Kaposiform Hemagioendothelioma และ Tufted Angioma  
ในผู้ป่วยเด็ก ณ โรงพยาบาลศิริราช ตั้งแต่ปี พ.ศ. 2549 ถึง 2559 

 
บทนํา  Kasabach Merritt Syndrome (KMS) เป็นภาวะก้อนเน้ืองอกหลอดเลือดขยายขนาดอย่างรวดเร็ว 
ร่วมกบัภาวะเกล็ดเลือดตํ่า และการแข็งตวัของเลือดผิดปกติ KMS มกัพบร่วมกบัเน้ืองอกหลอดเลือดชนิด 
Kaposiform hemangioendothelioma (KHE) และ  Tufted angioma (TA) ซ่ึ ง เป็นก้อน เน้ื องอกชนิด ท่ี มี
อุบติัการณ์นอ้ยและอาการรุนแรง ในปัจจุบนัการรักษา KMS ยงัคงเป็นท่ีถกเถียงและไม่มีบทสรุปของวิธีการ
รักษาท่ีชดัเจน การศึกษาวิจยัน้ีจึงตอ้งการศึกษา อาการ และการตอบสนองต่อการรักษา KMS ดว้ยยาต่างๆ
ใน รพ. ศิริราช ทั้ งน้ีขอ้มูลทั้ งหมดอาจนําไปใช้ในการช่วยเหลือแพทยใ์นการตดัสินใจให้การรักษาใน
อนาคตได ้
 
วตัถุประสงค์ เพื่อศึกษาลกัษณะทางคลินิคของโรค KMS, KHE และ TA ในผูป่้วยเดก็ 
 
วธีิดําเนินการวจิัย เป็นการศึกษาแบบ retrospective study โดยสืบคน้ขอ้มูลจากแฟ้มประวติัคนไขโ้รค KMS, 
KHE และ TA ซ่ึงไดรั้บการรักษาใน โรงพยาบาลศิริราชตั้งแต่ปี พ.ศ. 2549 - 2559  โดยนาํขอ้มูลการรักษา
ทั้งหมดบนัทึกใน case record form เกบ็ขอ้มูลและวิเคราะห์ขอ้มูลโดยใชโ้ปรแกรม SPSS  
ผลการวิจัย จากการศึกษา ผูป่้วยทั้งหมด 15 ราย พบผูป่้วยไดรั้บการวินิจฉัย KMS 10 ราย KHE 5 ราย และ 
TA 2 ราย ผูป่้วยท่ีเป็น TA มีค่าเกลด็เลือดอยูใ่นเกณฑป์กติ ในงานวิจยัน้ีพบวา่การใชย้า propranolol ร่วมกบั 
สเตียรอยด ์ถูกเลือกใชเ้ป็นอนัดบัแรก (1st line regimen) มากท่ีสุดและใหผ้ลการรักษา แบบตอบสนองดีมาก 
(complete response) ร้อยละ 28.5 นอกจากน้ี VAT regimen ถูกนํามาใช้ เป็นตวัเลือกอนัดับท่ีสอง ในการ
รักษา ซ่ึงให้ผลตอบสองดีมาก (complete response) ร้อยละ 50 ขนาดของกอ้นเน้ืองอก เส้นเลือดเลก็ลง และ 
จาํนวนเกลด็เลือดเพิ่มข้ึนหลงัการรักษา ผูป่้วย 2 รายท่ีไม่ตอบสนองต่อการรักษาดว้ย 1st และ 2nd line ไดรั้บ
การรักษาดว้ย Sirolimus และมีผลการตอบสนองท่ีดี  และผูป่้วยอีก 2 ราย ท่ีไม่ตอบสนองต่อการรักษาดว้ย
ยาไดรั้บผา่ตดั และ sclerosing therapy ผูป่้วย 1 รายเสียชีวิตจากการมีเลือดออกในช่องทอ้ง 
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สรุป  ผู ้ป่วยโรค  KMS, KHE และ  TA มีผลการตอบสนองดีมากหลังรักษาด้วยยา propranolol ร่วมกับ 
prednisolone และ VAT regimen อยา่งไรกต็าม ควรพิจารณาทาํการศึกษาแบบ prospective study ต่อไป 
 
 
 
คาํสําคญั  KHE – Kaposiform hemangioendothelioma, KMS – Kasabach-Merritt Syndrome, TA – Tufted 
angioma, propranolol, vascular tumor 
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Abstract 
A TEN-YEAR RETROSPECTIVE STUDY OF CLINICAL CHARACTERISTICS AND 

OUTCOMES OF PATIENTS WITH KASABACH – MERRITT SYNDROME 
KAPOSIFORM HEMANGIOENDOTHELIOMA AND TUFTED ANGIOMA AT 

SIRIRAJ HOSPITAL BETWEEN 2006 - 2016 
 
Introduction: Kasabach-Merritt syndrome (KMS) is a rare condition presented with enlarged vascular 
tumor resulting in consumptive coagulopathy and profound thrombocytopenia. KMS is common 
presentation of Kaposiform hemangioendothelioma (KHE) and Tufted angioma ( TA), the rare forms of 
fatal vascular tumor.  The treatment of such tumors is controversial and varied.  The study regarding 
clinical manifestations and outcome might benefit physicians to consider the appropriate treatment.  
 
Objective: To study the clinical features and treatment outcomes of KMS, KHE and TA in pediatric 
patients 

 
Methods: The retrospective chart review of patients diagnosed as KMS, KHE and TA in Siriraj hospital 
from 2006 to 2016 was conducted. The data were analyzed using SPSS program. 

 
Results: Fifteen patients were diagnosed with KMS, KHE and TA. Of all 15 patients, 7 patients 
underwent tissue biopsy; 2 cases were TA and 5 cases were KHE. All KHE cases manifested KMS 
whereas all TA cases did not have KMS.  The combination of propranolol and prednisolone was the most 
common first-line regimen, with the complete response of 28.5%. The most common second-line was 
VAT regimen, with the complete response of 50%. The trend of the shrinkage of tumor inversely 
correlated with the increment of platelet number. Two patients who were refractory to conventional 
treatment responded well to sirolimus. The other two refractory cases were successfully treated with 
surgical intervention.  One patient died of abdominal hemorrhage.    

 
Conclusion: Both combination of propranolol and prednisolone and VAT regimen seem to be effective in 
KMS KHE and TA. However, the larger cohort should be conducted to substantiate the role of such 
treatments. 
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