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CASOS CLINICOS

Hemangioendotelioma kaposiforme

Kaposiform hemangioendothelioma
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RESUMEN

El hemangioendotelioma kaposiforme (HEK) es un tumor vascular
localmente agresivo, poco frecuente, que afecta principalmente a pa-
cientes de edad pedidtrica. Se presenta como un tumor firme y solita-
rio, de color eritematoviolaceo, localizado en la piel o el tejido blando,
que puede invadir tejido adiposo, mdsculo y hueso. Aproximadamente
en el 70% de los casos puede asociarse al fenémeno de Kasabach-Me-

ABSTRACT

Kaposiform hemangioendothelioma (KHE) is a locally aggressive, rare
vascular tumor that affects pediatric patients. It presents as a firm and
solitary tumor, erythematous-purple, located in the skin or soft tissue,
that can invade adipose tissue muscle and bone. Approximately 70%
of cases may be associated with the Kasabach-Merritt phenomenon,
a consumptive coagulopathy that carries significant morbidity
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rritt, una coagulopatia por consumo que conlleva una significativa
morbimortalidad. La ausencia de un tratamiento estandarizado ha
Ilevado a la exploracion de diversas opciones terapéuticas, como la
corticoterapia, el sirolimus y la vincristina. Presentamos el caso de una
recién nacida pretérmino con diagndstico de HEK.
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and mortality. Due to the lack of a standardized treatment, several
therapeutic options have been explored, including corticosteroid therapy,
sirolimus, and vincristine. We present the case of a preterm newborn
patient with KHE diagnosis.
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CASO CLINICO

Se presenta el caso de una recién nacida por cesdrea
de 33 semanas. Se recibié interconsulta por una lesién
tumoral presente desde el nacimiento. En la cara an-
terior de la pierna izquierda se observaba un tumor de
6 cm de didmetro, de color eritematovioldceo y bordes
sobreelevados, sin aumento de la temperatura local, no
adherido a planos profundos (Foto 1).

Se plantearon como posibles diagnésticos diferen-
ciales hemangioma congénito, angioma en penacho
(AP) y hemangioendotelioma kaposiforme (HEK). Se
solicité laboratorio que informé hemograma y coa-
gulograma dentro de los limites normales. También
se realizd ecograffa de piel y de partes blandas con
eco-Doppler color donde se destac incremento en el
espesor del tejido celular subcutdneo, hipoecoico di-
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fuso, con un espesor mdximo de 3,1 cm. Al examen
Doppler color presenté hipervascularizacién. A pesar
de haberse solicitado una resonancia magnética, no se
realizé ya que el procedimiento requeria la sedacién de
la paciente.

Se tomo biopsia incisional que informé nédulos in-
terconectados que recubrian una red de capilares proli-
ferativos (Foto 2) y vasos con morfologfa de hendidura
formado por células endoteliales fusiformes. En algu-
nas zonas se observaban vasos con patrén glomeruloide
(Foto 3). Se realiz6 inmunohistoquimica que informé:
negatividad de GLUT1, que descarté el diagnéstico
de hemangioma infantil, y positividad de los marca-
dores CD-31, CD-34, WT-1, D2-40, FLI-1, hallazgos
compatibles con HEK. Ante el diagndstico de HEK, se



Dermatologia Argentina Vol. 31 N° 2 Mayo-agosto de 2025: 102-104 ISSN 1515-8411 (impresa) ISSN 1669-1636 (en linea)

solicité fibrinégeno cuyo resultado fue normal con un
valor de 367 mg/dl. Se realizaron, ademds, controles
con hemograma, recuento de plaquetas, coagulograma
y dimero D que se hallaron dentro de los pardmetros
normales a lo largo del seguimiento. Durante la evolu-
cién no se apreciaron modificaciones clinicas.

En conjunto con los servicios de Hemato-Oncolo-
gia y Neonatologfa, considerando la edad, peso de la
paciente, clinica del tumor y ausencia de alteraciones

FOTO 1: Tumor de 6 cm de didmetro, de color eritematoviolaceo y bordes
sobreelevados, localizado en la cara anterior de la pierna izquierda.
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FOTO 3: A mayor aumento, se observan vasos que adquieren morfologia
de hendidura y células endoteliales fusiformes, y sectores con patron
glomeruloide (HyE, 40X).

COMENTARIOS

El hemangioendotelioma kaposiforme (HEK) es
un tumor vascular localmente agresivo, borderline,
poco frecuente, caracterizado por presentar prolifera-
cién endotelial que puede invadir la piel, el tejido adi-
poso, los musculos y el hueso adyacente’. Afecta con
mayor frecuencia a las extremidades, como en el caso
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hematoldgicas, como asi también los efectos adversos
y la disponibilidad de firmacos, se decidié instaurar
tratamiento con meprednisona 2 mg/kg/dia mante-

niéndose dosis por 3 semanas y, debido a la estabilidad
de la lesién, se realizé un descenso progresivo durante
8 semanas. Se obtuvo una respuesta favorable sin evi-
denciar complicaciones durante el tratamiento (Foto
4). Al momento de la publicacién, luego de 6 meses de
seguimiento, no se observaron recidivas.

FOTO 2: En dermis reticular y tejido celular subcutdneo se observan nédulos
interconectados que recubren capilares proliferativos (HyE, 10X).

FOTO 4: Respuesta favorable al tratamiento instaurado con franca
disminucion del tamafio tumoral y cambio de la coloracion.

de nuestra paciente, seguido del tronco, las regiones
retroperitoneales y cervicofaciales'?. Algunas localiza-
ciones viscerales, incluyendo timo, mediastino y bazo,
se reportaron con menor frecuencia’.

Clinicamente se presenta como un tumor firme y
solitario ubicado en la piel o el tejido blando, habitual-
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mente grande (>5 cm), de color eritematovioldceo e
indurado. Su textura es irregular con bordes mal defi-
nidos. Puede observarse equimosis con o sin telangiec-
tasias en la superficie’.

El diagnéstico se realiza con la clinica y la histologia
donde se observan lobulillos vasculares poco circuns-
critos que confluyen entre si, compuestos por capilares
proliferativos con células endoteliales fusiformes'. La
inmunohistoquimica se caracteriza por la presencia
de células endoteliales positivas para CD31, CD34,
D2-40, Prox-1 y FLI1, pero negativas para GLUT1
y HHV-814,

El HEK puede asemejarse al angioma en penacho
(AP), ya que presentan caracteristicas clinicas e histo-
patolégicas superpuestas y ambos pueden estar asocia-
dos al fenémeno de Kasabach-Merritt (FKM). Actual-
mente, diversos autores consideran que el HEK y el
AP forman parte del espectro de una misma enferme-
dad>®, aunque la agresividad y el riesgo de desarrollo
del FKM son mayores en el HEK".

Los diagnésticos diferenciales incluyen: AP, he-
mangioma infantil, hemangioma congénito, heman-
gioma de células fusiformes y sarcoma de Kaposi, entre
otros'. Las imdgenes constituyen una herramienta su-
mamente Util para el diagndstico. La ecografia de piel
y de partes blandas se considera el estudio de imagen
no invasivo de primera linea para la evaluacién’. Sin
embargo, la resonancia magnética, con y sin gadoli-
nio, es el estudio de imagen de eleccidn, ya que evalta
pardmetros como localizacién, didmetro, profundidad
y relacién con las estructuras adyacentes, cobrando
relevancia inclusive en el seguimiento y la respuesta
terapéutica’. Es importante realizar un correcto diag-
néstico para instaurar el tratamiento adecuado, ya
que el 70% de los casos de HEK desarrollard el FKM,
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una coagulopatia por consumo cuya mortalidad es del
10% al 30%°.

A lo largo de los afios se han descripto multiples
tratamientos, como escisién quirdrgica, corticoides,
sirolimus, vincristina, interferén, propranolol, embo-
lizacién transarterial y radioterapia, entre otros'*'°. Sin
embargo, no existe un protocolo estandarizado para el
tratamiento.

Durante décadas los corticoides han sido conside-
rados como tratamiento de primera linea, no obstan-
te, en los tltimos afios con el advenimiento de nuevas
drogas, han pasado a ser calificados de segunda linea
debido a los efectos adversos relacionados como li-
mitacién del crecimiento, hipertensién, infeccién y
diabetes mellitus’. Ademds, presentan menor tasa de
respuesta y elevada tasa de recurrencia’.

La vincristina, un agente inhibidor de la prolifera-
cién endotelial, se considera segura y eficiente para el
tratamiento del HEK. En varios estudios es considera-
da como tratamiento de primera linea'®.

Otra opcidn terapéutica es el sirolimus. Este inhi-
bidor del receptor mTOR ha demostrado elevada efi-
cacia en diversos estudios, siendo incluso de eleccién
para algunos autores'. También representa una alterna-
tiva en pacientes que no responden a tratamientos con
corticosteroides o vincristina, o que sufren una recaida
una vez reducida la dosis*. El sirolimus no solo actda
como tratamiento del tumor en si, sino que también
reduce el dolor local y las limitaciones funcionales®.

El HEK se considera una patologia de aparicién in-
frecuente, la cual puede presentar complicaciones con
elevada morbimortalidad. Los dermatdlogos tenemos
un rol fundamental en el diagnéstico y el tratamiento
como parte de un equipo multidisciplinario para me-
jorar la calidad de vida de los pacientes.
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