               血管瘤伴发血小板减少综合征
患儿XXBB，男，3天，因"发现右侧颞部肿块3天"入院。患儿系G4P2，胎龄38+3周，于2012年11月23日外院剖宫产娩出，出生体重3.84Kg，身长50cm。生后发现患儿右侧颞部肿块，于外院就诊，住院期间多次查血常规，提示血小板进行性下降（23/11 PLT 59×10^9/L；26/11 PLT 21×10^9/L），遂来我院进一步诊治。
家族史：无特殊。
入院查体：T：36.8℃，R：40次/分 ，HR：125次/分，BP 66/34mmHg，全身皮肤轻度黄染，无发绀、苍白、皮下出血点，头颅右侧颞部可扪及一肿块，大小约6×5.5×1.8cm，表面凹凸不平，见部分红紫色血管凸起，质地中等稍硬，边界清楚。前囟平软，呼吸平顺，双肺呼吸音清，未闻及干湿性啰音。心律齐，未闻及杂音；腹软，脐部干洁，肝脾肋下未及。四肢肌张力可。握持反射可引出。
辅助检查：
26/11急性术后感染组合：CRP<1mg/L，Hb 153g/L，PLT 52x10^9/L；
急诊肝功：ALB 28g/L，TBIL 196.6umol/L（11.5mg/dl）；
出凝血常规、术前筛查组合1、甲状腺组合I、肝胆胰脾+双肾输尿管B超无异常。

 28/11心电图无异常；心脏彩超示：卵圆孔未闭。
29/11颌面部B超：右颞部病变，性质待定，考虑腮腺来源肿物。
头颅MRI+MRA示：1、右侧颞部侧皮下软组织内肿块，与右侧颞骨外板分界不清，考虑为血管瘤可能性大；2、头颅MRI扫描和MRA未见异常。
治疗经过：入院后予静卧制动，监测血压，行相关检查，27/11小儿外科会诊意见：诊断为“右颞额下大血管瘤”，建议完善彩超及影像学检查（CTA或MRA）；肿物避免长期重压、破溃；定期复查血常规，了解PLT变化；行VCR及心得安治疗；心得安检查前行心电图检查。1/12开始予心得安（1~2mg/kg po qd）、VCR（0.5mg/m2 qw）治疗；因患儿D二聚体较高，29/11起予肝素钠抗凝治疗。7/12 复查急性术后感染组合：CRP <1mg/L，Hb 123g/L，PLT 144x10^9/L。10/12复查D二聚体1457ug/L。11/12出院时头颅右侧颞部肿块大小约5.5×5×1.8cm，形状外观同前。

15/12再次入院予VCR化疗，查体：右侧颞部可扪及一肿块，大小约5.5×5×1.8cm，表面凹凸不平，见部分红紫色血管凸起，颜色较前变浅，质地中等稍硬，边界清楚。
	日期
	WBC（x10^9/L）
	Hb

（g/L）
	PLT

（x10^9/L）
	Fbg

（g/L）
	D-D

（ug/L）
	  治疗    

	26/11
	6.3
	153
	52
	1.8
	2264
	

	28/11
	9.49
	147
	40
	1.21
	1684
	

	30/11
	9.03
	126
	58
	1.24
	2123
	

	1/12
	
	
	
	
	
	VCR+心得安

	2/12
	9.17
	128
	88
	1.54
	1850
	心得安

	7/12
	5.96
	123
	144
	2.13
	2439
	心得安

	8/12
	
	
	
	
	
	VCR+心得安

	10/12
	
	
	
	1.63
	1457
	心得安

	15/12
	7.32
	108
	192
	
	
	心得安

	16/12
	
	
	
	1.25
	2176
	VCR+心得安


诊断：1.右颞部血管瘤  2.血管瘤伴发血小板减少综合征 3. 卵圆孔未闭 4. 新生儿贫血（中度）
学习目的：1.学习血管瘤伴发血小板减少综合征的病理生理改变。
          2.学习血管瘤伴发血小板减少综合征的治疗进展。
