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Resumo: INTRODUÇÃO: Hemangiomas são os tumores mais comuns da infância sendo o 
hemangioendotelioma kaposiforme (HK) uma apresentação rara que pode estar associado à 
Síndrome de Kasabach-Merrit (SKM) - coagulopatia de consumo. DESCRIÇÃO DO CASO: 
M.G.V.P., feminino, 2 meses e 16 dias, admitida com lesão hiperemiada, edemaciada, dolorosa e 
extensa em membro inferior direito (MID) que surgiu no oitavo dia de vida. Inicialmente 
instituído tratamento para celulite sem sucesso, após avaliação da cirurgia vascular foi sugerida a 
hipótese de hemangioma e iniciado corticoterapia com prednisolona (2mg/kg/dia). Porém apesar 
do tratamento a paciente retornou com aumento da extensão da lesão no MID, petéquias e 
plaquetopenia (17.700/mm³) sugerindo a SKM. Necessitou de outras internações hospitalares, 
ajustes na dose da corticoterapia, múltiplas hemotransfusões e terapia com propranolol 
(0,5mg/kg/dia). Após realização de ressonância magnética que revelou lesão extensa, lobulada, 
alto sinal em T2, envolvendo a pele, tecido gorduroso subcutâneo e plano muscular profundo, 
maior que 12cm no eixo crânio-caudal, e história clínica, decidiu-se tratar a paciente como SKM 
com HK. Instituída terapêutica com imunossupressor (Sirolimus) em monoterapia. A paciente 
apresentou regressão da lesão e controle plaquetário, apesar de dificuldades após doze meses de 
tratamento do desmame da droga. DISCUSSÃO: A necessidade do tratamento do HK deve-se a 
sua elevada mortalidade. A terapêutica depende do tamanho da lesão e presença da SKM. No 
caso relatado a lesão extensa impede a excisão cirúrgica e exige tratamento sistêmico. A terapia-
padrão inicial com corticoide é preconizada (2mg/kg/dia) associada a vincristina (0,05mg/kg). 
Todavia o uso do Sirolimus vem se mostrando eficaz, com uso por via oral e dose ajustada pelos 
níveis plasmáticos. CONCLUSÃO: A eficácia do imunossupressor no caso descrito foi superior a 
outros fármacos preconizados apesar de não ser peconizdao como a primeira escolha terapêutica.
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