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Resumen 

Las lesiones vasculares comprenden un grupo de entidades que en ocasiones se confunden en 
cuanto a definiciones y términos. Es frecuente que no se maneje la misma nomenclatura para 
referirse a dichas lesiones por parte del equipo de salud, llevando a errores en la interpretación. 
Con el presente trabajo buscamos unificar conceptos basándonos en la clasificación existente de 
las lesiones vasculares según la International Society for the Study of Vascular Anomalies (ISS- 
VA), que las separó en dos grandes grupos: tumores vasculares (proliferación celular anormal) y 
malformaciones vasculares (anormalidades en la arquitectura del endotelio vascular). Se descri- 
ben las características del hemangioma infantil, hemangioma congénito, hemangioendotelioma 
kaposiforme y angioma tufted. Ellos se diferencian en sus características clínicas, imageneológi- 
cas, histológicas, pronósticas y terapéuticas. El manejo puede ser simple o complejo y debe ajus- 
tarse a cada paciente, es por eso que son abordadas por un equipo multidisciplinario integrado 
idealmente por cirujano pediatra, cirujano vascular, imagenólogo intervencionista, dermatólogo, 
cirujano plástico, entre otros especialistas, que conozcan las patologías y tengan un manejo ade- 
cuado de éstas. 
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Summary 

Vascular lesions comprise a group of entities 
that are sometimes confused in terms of 
definitions and terms. It is common that health 
staff does not use the same nomenclature 
to refer to these injuries, which might lead 
to errors or misinterpretation. The present 
paper intends to harmonize concepts based 
on the existing classification of vascular 
lesions provided by the International Society 
for the Study of Vascular Anomalies (ISSVA). 
This Society split them into two large groups: 
vascular tumors (abnormal cell proliferation) 
and vascular malformations (abnormalities in 
the architecture of the vascular endothelium). 
They describe the characteristics of infantile 
hemangioma, congenital hemangioma, 
kaposiform hemangioendothelioma and 
tufted angioma. They differ in their clinical, 
imagenaegenological, histological, prognostic 
and therapeutic characteristics. Treatment 
can be simple or complex and it must be 
adjusted to every patient, which is why they 
are approached by a multidisciplinary team 
ideally made up of a pediatric surgeon, vascular 
surgeon, interventional imaging specialist, 
dermatologist, plastic surgeon, among other 
specialists, who know the pathologies and have 
proper management of them. 

Key words: Vascular Tissue Neoplasms 

Vascular System Lesions 

Hemangioma 
 

 
Resumo 

As lesões vasculares compreendem um 
grupo de entidades que por vezes podem ser 
confundidas em quanto a definições e termos. 
É comum que a mesma nomenclatura seja 
utilizada em forma diferente pela equipe de 
saúde para se referir a essas lesões, gerando 
erros de interpretação. Com o presente paper 
procuramos unificar conceitos baseados na 
classificação existente de lesões vasculares 
segundo a Sociedade Internacional para o 
Estudo de Anomalias Vasculares (ISSVA), que 
as separou em dois grandes grupos: tumores 

vasculares (proliferação celular anormal) e 
malformações vasculares (anormalidades na 
arquitetura do endotélio vascular). Ela descreve 
as características do hemangioma infantil, 
hemangioma congênito, hemangioendotelioma 
kaposiforme e angioma tufado. Diferem nas 
suas características clínicas, imagiologias, 
histológicas, prognósticas e terapêuticas. O 
manejo pode ser simples ou complexo e deve 
ser ajustado a cada paciente, por isso devem 
ser abordadas por uma equipe multidisciplinar 
idealmente composta por cirurgião pediátrico, 
cirurgião vascular, especialista em imagem 
intervencionista, dermatologista, cirurgião 
plástico, entre outros especialistas, que 
conheçam as patologias e tenham um manejo 
adequado delas. 

Palavras chave: Neoplasias do Tecido Vascular 

Lesões do Sistema Vascular 

Hemangioma 

 

Parte I. Clasificación y tumores vasculares 

Introducción 

Las lesiones vasculares comprenden un grupo de enti- 

dades que en ocasiones se confunden en cuanto a de- 

finiciones y términos. Es frecuente que no se maneje 

la misma nomenclatura para referirse a dichas lesio- 

nes por parte del equipo de salud, llevando a errores 

en la interpretación diagnóstica, controles evolutivos, 

seguimiento y eventuales tratamientos. La palabra 

“angioma”, que habitualmente se utiliza para designar 

varias de las lesiones vasculares (hemangiomas, man- 

chas salmón, malformaciones capilares, entre otras), 

en la actualidad lleva a confusión, ya que ese mismo 

término se usa para entidades diferentes, con distintos 

pronósticos y tratamientos, por lo que este término ha 

entrado en desuso para designar las lesiones vascula- 

res. 

Para unificar terminología y aclarar criterios, en 

1982, Mulliken y Glowacki establecieron una clasifi- 

cación de las lesiones vasculares basada en la clínica 

y la histopatología; más adelante, en 1996, la Inter- 

national Society for the Study of Vascular Anomalies 

(ISSVA) clasificó las lesiones vasculares en dos gran- 

des grupos: tumores vasculares (proliferación celular 

anormal) y malformaciones vasculares (anormalida- 

des en la arquitectura del endotelio vascular)(1,2). Estos 

dos grandes grupos difieren tanto clínica como evolu- 
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tivamente, así como en su manejo, de ahí la importan- 

cia del diagnóstico certero para contemplar la correcta 

valoración y tratamiento(1). 

El diagnóstico de varias de las lesiones vasculares 

se basa en los hallazgos clínicos sumado a la historia 

natural de la enfermedad; sin embargo, en muchos ca- 

sos se requieren estudios complementarios de imagen 

para confirmar su diagnóstico, determinar extensión y 

pronóstico(1). 

Si bien algunas de las lesiones vasculares son diag- 

nosticadas sin dificultad y no requieren más que un 

seguimiento clínico, existen otras que demandan es- 

tudios de imagen y una serie de procedimientos in- 

tervencionistas para su tratamiento. Este manejo es 

complejo y debe ajustarse a cada paciente, es por eso 

que este tipo de lesiones vasculares son abordadas por 

un equipo multidisciplinario integrado idealmente por 

cirujano pediatra, cirujano vascular, imagenólogo in- 

tervencionista, dermatólogo, cirujano plástico, entre 

otros especialistas, que conozcan las patologías y ten- 

gan un manejo adecuado de éstas(1). 

 

Clasificación de las lesiones vasculares 

La última clasificación de la ISSVA para las lesiones 

vasculares se aprobó en el 20° ISSVA Workshop en 

Melbourne, en abril de 2014, con una última revisión 

y actualización en mayo de 2018(2). Como previamen- 

te se comentó, las lesiones vasculares se dividen en 

dos grandes grupos: los tumores vasculares y las mal- 

formaciones vasculares(2). A su vez, los tumores vas- 

culares se dividen en tumores benignos, localmente 

agresivos o borderline y malignos(2). Las malforma- 

ciones vasculares se dividen en simples, combinadas, 

a vaso complejo y asociadas a otras anormalidades(2). 

(Tabla 1). 

 

Tabla 1 . Esquema resumido de la clasificación de las 
lesiones vasculares de la ISSVA. 

LESIONES VASCULARES 

TUMORES 
VASCULARES 

MALFORMACIONES VASCULARES 

Simples Combinadas** 

Benignos Capilares CVM, CLM, 

Localmente Linfáticas LVM, CLVM, 

agresivos Venosas CAVM, 

o Borderline Arteriovenosas* CLAVM 

Malignos Fístulas 

Arteriovenosas* 
 

*Lesiones de alto flujo. 
**Definidas como dos o más malformaciones vasculares en una misma lesión: 

CVM: malformación capilar-venosa. 

CLM: malformación capilar-linfática. 

LVM: malformación linfática-venosa. 

CLVM: malformación capilar-linfática-venosa. 

CAVM: malformación capilar-arterial-venosa. 

CALVM: malformación capilar-arterial-venosa-linfática. 

A continuación, describiremos las entidades más fre- 

cuentes de cada grupo. 

 

1. Tumores vasculares 

Dentro de los tumores vasculares benignos el más 

frecuente es el hemangioma infantil (HI); con menor 

frecuencia se encuentran los hemangiomas congénitos 

y el angioma tufted(2). Dentro de los hemangiomas lo- 

calmente agresivos destacamos el hemangioendotelio- 

ma kaposiforme (HEK), con una muy baja frecuencia 

y entre los tumores vasculares malignos se destaca el 

angiosarcoma(2). (Tabla 2). 
 

Tabla 2 . Clasificación de los tumores vasculares. 
Según ISSVA \018. 
*Se pueden asociar con el fenómeno de 
Kasabach-Merritt (FKM). 

TUMORES VASCULARES 

Benignos 
Localmente 

agresivos 
o borderline 

 

Malignos 

Hemangioma 

infantil (HI) 

Hemangioendotelioma 

kaposiforme (HEK)* 
Angiosarcoma 

Hemangioma 
congénito 

Rápidamente 

involutivo (RICH) 

Parcialmente 

involutivo (PICH) 

No involutivo 

(NICH) 

Hemangioendotelioma 

retiforme 
Hemangioendo- 

telioma 

epitelioide 

Tufted angioma* Angioendotelioma 

papilar intralinfático 

(PILA), tumor Dabska 

Otros 

Es importante destacar que los tumores vasculares 

benignos tienen un manejo que es muy diferente al 

de los tumores localmente agresivos o malignos, que 

representan una urgencia oncológica y exigen un se- 

guimiento estricto y una conducta quirúrgica a la bre- 

vedad. 

 

A) Hemangiomas infantiles 

Los HI son los tumores más frecuentes en la infan- 

cia (4%-10% de los neonatos)(3,4). Habitualmente no 

están presentes al nacimiento, o pueden aparecer en 

el recién nacido como una lesión precursora (mácula 

eritematosa, telangiectasias, rodeados de halo pálido). 

Se caracterizan por presentar tres etapas evolutivas 

consecutivas: 

1) Etapa proliferativa: comienza en el correr del 

primer mes de vida con formación de una pápula o 

placa eritematosa intensa de tamaño variable, la mis- 

ma habitualmente no crece en tamaño, pero sí en vo- 

lumen (figura 1), esta etapa dura hasta los 6-9 meses 

aproximadamente(3,4). 

2) Etapa de meseta o estabilización: comienza lue- 
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Figura 3. A) HI multifocal. B) HI focal. 

A B 

 

 

go de la etapa proliferativa, hasta el año de vida, en 

donde el HI detiene su crecimiento y comienza cam- 

biar su coloración hacia un eritema más pálido, con 

áreas violáceas y blanquecinas(3-5). 

3) Etapa involutiva: entre los 12 y 18 meses la le- 

sión comienza a involucionar progresivamente hasta 

desaparecer totalmente o dejar una lesión residual 

(piel redundante, mácula eritematosa, telangiecta- 

sias). Generalmente, el máximo retroceso se da entre 

los 5-8 años (3,5). (Figura 1). 

 

 

Según su morfología, extensión o distribución se pue- 

den clasificar en focales, multifocales, segmentarios o 

indeterminados. (Figura 3). 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Los HI según el compromiso en profundidad de piel 

o subcutáneo se dividen en superficiales, profundos o 

mixtos(6) (figura 2). 

Tenemos en cuenta que los HI segmentarios o exten- 

sos en ocasiones forman parte de síndromes, princi- 

palmente el síndrome de PHACES –anomalía de fosa 

posterior, hemangioma segmentario en cara, anoma- 

lías cardiovascular, ocular y esternal– y LUMBAR 

–hemangioma lumbar segmentario extenso, anorma- 

lidades óseas, anorrectales, renales y disrafismos–, lo 

que se debe tener en cuenta a la hora de la valoración(6). 

El diagnóstico de los HI habitualmente es clínico, 

por las características clínicas de las lesiones y la his- 

toria evolutiva de la enfermedad. En ocasiones son 

necesarios estudios imagenológicos en caso de dudas 

diagnósticas o para valorar compromiso locorregio- 

nal(1,5). Esto permite confirmar el diagnóstico y ade- 

más observar el tamaño, grosor, profundidad del HI 

y su vascularización, así como estructuras anatómicas 

adyacentes(1). 

La primera prueba de imagen que se solicita ha- 

bitualmente por su inocuidad es el estudio ecográfico 

complementado con el eco Doppler color de la le- 

sión(1). Esta es una técnica no invasiva, de bajo costo, 

técnico dependiente(1). 

Los HI se visualizan como masas de tejido con eco- 

genicidad mixta con vasos de baja resistencia(7). 

Las características ecográficas varían de acuerdo a 

la fase en la que se encuentre el hemangioma: 

-En la fase proliferativa, en modo B, se puede ver 

una tumoración sólida bien definida, hipoecoica, con 

Figura 2. HI profundos en A) Mixto en antebrazo. 
B) Punta nasal. 

A B 

Figura 1. A) HI en fase proliferativa. B) HI en fase de in- 
volución. C) HI involucionando, dejando tejido fibroadi- 
poso remanente. 
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un estroma homogéneo, lobulado. En el Doppler color 

se visualiza una lesión hipervascular, con una densi- 

dad de vasos > 5 vasos/cm2(5). 

-En la fase involutiva, son más hiperecoicos y he- 

terogéneos con un estroma hipervascularizado que es 

reemplazado por tejido fibroadiposo(5). 

Otros estudios que en ocasiones se solicitan para 

completar la valoración pueden ser la angiorresonan- 

cia, la resonancia nuclear magnética o la tomografía 

computada. 

La tomografía computada es un estudio invasivo, 

ya que irradia al paciente y aumenta el riesgo a futu- 

ro de mutaciones celulares y desarrollo de neoplasias. 

Por el contrario, la resonancia magnética no se consi- 

dera un estudio invasivo dado que no tiene estos ries- 

gos asociados, pero en el caso de niños pequeños debe 

realizarse con anestesia general, y exponer al paciente 

a esto no siempre está justificado. Por lo tanto, estos 

estudios no se solicitan de rutina, sino que quedan re- 

servados para casos de duda diagnóstica o necesidad 

de definir relaciones anatómicas en vistas a un proce- 

dimiento quirúrgico(5). 

En la tomografía computada sin contraste un HI en 

fase proliferativa se presenta como una masa homogé- 

nea de tejido bien delimitado. La imagen con contras- 

te de la tomografía computarizada muestra una lesión 

intensamente realzada, con márgenes bien definidos. 

Los hemangiomas en involución tienen una densidad 

y realce heterogéneos y presentan un aspecto lobuli- 

llar(7). 

En la resonancia magnética, los HI se delinean me- 

jor mediante técnicas de supresión de grasa. En la fase 

proliferativa muestran una señal baja a intermedia en 

imágenes T1 y una señal alta en imágenes T2 con su- 

presión de grasa. En la fase involutiva se observa un 

aumento en el cambio fibrograso y una disminución 

tanto en la vascularidad como en el realce(7). 

La realización de una biopsia de la lesión es excep- 

cional, destacando la presencia de GLUT 1 positivo en 

los HI, mientras que en los hemangiomas congénitos 

GLUT 1 es negativo(4). 

En cuanto al manejo, es variable de acuerdo a las 

características de cada lesión. Si bien sabemos que 

son lesiones benignas que naturalmente tienden a la 

autoinvolución, en un 10% de los casos, ya sea por 

tamaño o localización, son más propensas a presentar 

complicaciones como ulceración, sangrado, alteracio- 

nes funcionales o estéticas. Por este motivo, se ha es- 

tablecido una clasificación del riesgo de los mismos 

(en cuanto a las posibles complicaciones) desde donde 

se desprende la necesidad o no de tratamiento y la mo- 

dalidad(6). La combinación de características clínicas y 

la respuesta al tratamiento farmacológico son los dos 

pilares principales a tener en cuenta para la indicación 

de tratamiento quirúrgico durante las fases proliferati- 

vas de los HI(8). 

Según el riesgo las opciones terapéuticas van desde 

una conducta expectante, con control evolutivo a la 

espera de la autoinvolución espontánea, a tratamiento 

tópico con betabloqueantes, como timolol tópico, al 

0,5% cada 12 horas (en lesiones pequeñas y superfi- 

ciales no complicadas) o el tratamiento sistémico con 

betabloqueantes vía oral, como propranolol, 2-3 mg/ 

kg/día; este último indicado para lesiones complicadas 

o de mediano-alto riesgo(5,9). 

En la literatura también está descripto el uso de lá- 

ser de colorante pulsado o Neodimio Yag laser (lesio- 

nes ulceradas o lesiones residuales)(5,9). 

En ocasiones, dependiendo de la lesión, se puede 

requerir el tratamiento quirúrgico, principalmente en 

lesiones que presenten deformidades debido al creci- 

miento, en cualquier localización del cuerpo, a nivel 

facial, en párpados, labios o nariz. También pueden ser 

candidatos a cirugía aquellos HI que no respondan al 

tratamiento farmacológico y que presenten complica- 

ciones, como sangrado(10). 

El tratamiento quirúrgico de resección de los HI es 

rápido y definitivo. Sin embargo, en las etapas prolife- 

rativas ha sido cuestionado debido a los buenos resul- 

tados con los betabloqueantes(10). El tratamiento de las 

deformidades residuales luego de la etapa involutiva 

se encuentra ampliamente aceptado dado que el trata- 

miento médico ya no es tan efectivo(10). 

Goldberg y colaboradores sintetizan las indicacio- 

nes del tratamiento quirúrgico en el algoritmo de la 

figura 4(8). 

 

B) Hemangiomas congénitos 

Son tumores que aparecen totalmente desarrollados al 

nacimiento (ya que la fase proliferativa se lleva a cabo 

intraútero) que en la evolución pueden involucionar o 

no (Figura 5). De acuerdo a su potencial de involución 

se dividen en: 

1) Rápidamente involutivos (RICH): son los que 

involucionan totalmente en el primer año de vida. La 

evolución de los RICH es a la resolución espontánea 

entre los 6 y 14 meses (Figuras 6 y 7)(11). 

2) Parcialmente involutivo (PICH): en el caso de 

los PICH se comporta como un RICH al inicio con 

rápida involución, pero en la evolución no llega a la 

involución completa y se mantiene como NICH (Fi- 

gura 8)(11). 

3) No involutivos (NICH): no presentan regresión y 

crecen proporcionalmente con el niño(5,11,12). 

Los hemangiomas congénitos clínicamente son 

tumores violáceos, con telangiectasias en superficie, 

de consistencia más firme que los HI y presentan tí- 

picamente un halo pálido alrededor(12). A la palpación 
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suelen ser más calientes y pueden ocasionar dolor 

moderado por presencia de isquemia local(12). Se pre- 

sentan con mayor frecuencia en cara, cuello y extre- 

midades(13). 

El diagnóstico de los hemangiomas congénitos se 

apoya en las características clínicas, que se presente 

el tumor ya desarrollado desde el nacimiento, y los 

hallazgos del eco Doppler color(7,11,12). 

En este último se visualiza una imagen más hete- 

rogénea que la de los HI, con la presencia de vasos 

visibles y de un alto flujo y en ocasiones pueden ob- 

servarse calcificaciones. Sin embargo, es habitual que 

el Doppler no permita diferenciar un HI de uno congé- 

nito por la imagen, siendo las características clínicas 

y la evolución la que determine el diagnóstico(7,11,12). 

En la tomografía computada los hemangiomas con- 

génitos tienen márgenes menos definidos en compara- 

ción con los HI y muestran estrías de grasa. Pueden ser 

isodensos, heterogéneos u homogéneos(7). 

En la resonancia magnética los hemangiomas RICH 

presentan una intensidad de señal más heterogénea 

con regiones de reemplazo fibrograso característico 

de la involución. Los NICH son típicamente heterogé- 

neos y se pueden observar vasos prominentes(7). 

Histológicamente están compuestos por capila- 

res lobulares de células endoteliales que no expresan 

GLUT 1, lo que diferencia de los HI(13). 

La conducta en estas lesiones es expectante en la 

mayoría de los casos, a la espera de la involución es- 

pontánea. En algunos casos puede llevar a resolución 

quirúrgica de la lesión residual o si presenta complica- 

ciones(13). La localización y tamaño de la lesión puede 

implicar por sí sola la indicación de cirugía en el caso 

de no ocurrir la involución espontánea(8). 

Otras opciones en algunos casos concretos son la 

escleroterapia, embolización o láser. Se recomienda 

que este tipo de lesiones sea evaluado por un equipo 

multidisciplinario para definir la conducta(14). 

Figura 4. Algoritmo de manejo quirúrgico de los HI. 
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Figura 5. Esquema de la evolución de los hemangiomas 
congénitos. 

Figura 6. Hemangioma congénito involucionado. 

Figura 7. RICH. A) Al nacimiento. B) Al mes de vida. 
C) A los 6 meses. 
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Figura 8. NICH. A) Al nacimiento. B) Al año de vida. 
C) A los 5 años. 
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C) Otros tumores 

Otros tumores vasculares más raros son el angioma 

tufted o en penacho que tiene un comportamiento be- 

nigno y el hemangioendotelioma kaposiforme (HEK) 

que tiene un comportamiento localmente agresivo. 

Muchos autores consideran el angioma tufted y el 

HEK como un espectro de la misma enfermedad, sien- 

do el primero más superficial y el segundo una forma 

más profunda(1,4,5,13,14). 

El angioma tufted aparece como una placa eritema- 

to-amarronada en niños y adultos jóvenes, en algunos 

casos presentes al nacimiento. Está asociado a hiper- 

hidrosis e hipertricosis y se localiza principalmente en 

la zona superior del tronco, espalda, hombro y cuello. 

Presenta un crecimiento lento pero progresivo y pos- 

terior estabilidad, pero no suele involucionar espontá- 

neamente(1,4,5,13,14). 

El HEK es una entidad muy poco frecuente que 

afecta 0,07/100.000 niños por año(15), que puede com- 

prometer la piel y el tejido subcutáneo pudiendo tam- 

bién involucrar tejidos más profundos y presentarse 

como tumores localmente agresivos(15). Aparecen ha- 

bitualmente a edad temprana, durante el primer año 

de vida(15). Se presentan como tumores o grandes 

placas, rojo-violáceas, de consistencia algo indurada 

y de márgenes mal definidos (figura 9). La localiza- 

ción más frecuente es en extremidades y tronco en el 

75% de los casos, seguida de la localización retrope- 

ritoneal(13). Tienen al inicio un crecimiento rápido y 

progresivo, que en la evolución pueden decrecer de 

tamaño espontáneamente, pero no totalmente(4,13,14). El 

pronóstico depende del tamaño y la localización de la 

lesión(5). 

Tanto el angioma tufted como el HEK son de sos- 

pecha clínica, pero de confirmación imagenológica 

(eco Doppler y resonancia magnética) e histológica en 

la mayoría de los casos(4,5,13,14). 

En el estudio eco Doppler se observan masas de te- 

jido con bordes mal definidos y ecogenicidad variable 

y se ven vasos tanto de baja como de alta resistencia, 

mientras que en la resonancia magnética se observa 

una lesión heterogénea(7). 

Estos tumores localmente agresivos pueden aso- 

ciar el fenómeno de Kasabach-Merritt (FKM), más 

frecuente en el HEK, que puede presentarlo hasta en 

el 71% de los casos, siendo más común con tumores 

grandes y afectación retroperitoneal(16). El FKM es una 

coagulopatía de consumo potencialmente mortal ca- 

racterizada por anemia hemolítica microangiopática, 

trombocitopenia profunda debida a un atrapamiento 

de plaquetas y consumo de factores de la coagulación 

con hipofibrinogenemia. Sin tratamiento, puede dar 

lugar a sangrados masivos y a coagulación intravascu- 

lar diseminada(4,5,13,14,16). 

 

 

 

En ocasiones los hemangiomas congénitos rápida- 

mente involutivos de gran tamaño o que comprometen 

estructuras profundas también pueden asociar este fe- 

nómeno(4,5,13,14,16). 

Clínicamente se presenta como un aumento repen- 

tino del tamaño del tumor vascular y la aparición de 

petequias y equimosis inicialmente localizadas y des- 

pués generalizadas. Analíticamente se observa ane- 

mia, trombocitopenia, aumento del dímero D y fibri- 

nógeno bajo(16). 

No existen guías estandarizadas internacionales 

para el tratamiento del angioma tufted y el HEK(17), 

va a ser variable dependiendo del tamaño y la loca- 

lización, así como de la aparición de complicaciones 

sistémicas que puedan presentar alta mortalidad(18). En 

el HEK y en el angioma tufted con FKM numerosos 

tratamientos han sido probados, pero en ninguno fue 

comprobada su eficacia de forma adecuada en estu- 

dios clínicos prospectivos(19). 

Las opciones terapéuticas actualmente utilizadas 

son los corticoides sistémicos asociados o no a otros 

fármacos, como aspirina o heparina, agentes quimio- 

terapéuticos, como vincristina o interferón alfa, siroli- 

mus y resección quirúrgica completa(13,18). 

Los corticoides son usados frecuentemente como 

primera línea terapéutica con resultados variables y la 

vincristina ha sido usada como de segunda línea si no 

fue efectivo el tratamiento con corticoides sistémicos, 

mientras que el interferón no se considera una buena 

opción dado su potencial efecto secundario neurológi- 

co, sobre todo en niños(19). 

En los casos de HEK sin FKM se utilizó como tra- 

tamiento inicial conducta expectante con control es- 

trecho, corticoides sistémicos solos o con vincristina, 

vincristina sola, propranolol, aspirina o sirolimus(17). 

Otros esquemas terapéuticos disponibles incluyen 

la escisión quirúrgica, quimioterapia con agentes úni- 

Figura 9. Hemangioendotelioma kaposiforme. 
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cos o múltiples, embolización, escleroterapia y radio- 

terapia, con eficacia variable(18). 

Las publicaciones recientes reportan el uso de si- 

rolimus como una opción segura y altamente efectiva 

para el tratamiento del FKM y la reducción del tamaño 

del tumor(18). También conocido como rapamicina, es 

actualmente el único inhibidor mTOR aprobado por 

la FDA de Estados Unidos para su uso en adultos y 

niños mayores de 13 años con trasplante de riñón para 

prevenir el rechazo de órgano, pero es comúnmente 

utilizado en niños menores a esa edad(19). 

Se han identificado mutaciones en el gen PTEN, 

una proteína supresora de tumores importante en la 

vía de señalización mTOR, tanto en anomalías vas- 

culares de flujo rápido como en lesiones de flujo lento 

con crecimiento excesivo asociado. Por lo tanto, se ha 

postulado que los inhibidores de mTOR, como el si- 

rolimus, podrían ser beneficiosos en el tratamiento de 

estas lesiones(19). 

El pronóstico puede variar considerablemente se- 

gún varios factores, como la extensión del tumor, la 

afectación de estructuras subyacentes, la respuesta al 

tratamiento y las complicaciones asociadas. No existe 

un consenso absoluto sobre el pronóstico a largo pla- 

zo del HEK debido a la rareza de la enfermedad y la 

limitada cantidad de estudios y casos reportados, pero 

en general presenta desafíos significativos en el trata- 

miento y la gestión de los síntomas(20). 

Un diagnóstico precoz y un manejo adecuado son 

cruciales en el pronóstico a largo plazo. 

Se reportó en cuanto a las terapéuticas menciona- 

das para el FKM, que las terapias combinadas eran de 

mejor pronóstico que la monoterapia(20). 

El sirolimus disminuye el tamaño del HEK y me- 

jora la calidad de vida de los pacientes, con una tasa 

de respuesta alta incluso en casos resistentes a la cor- 

ticoterapia y la vincristina. Por otra parte, el sirolimus 

en monoterapia no sería suficiente para el tratamiento 

del FKM y va a estar limitado por los posibles efectos 

adversos, como neumonitis(20). 

La resolución quirúrgica es posible en casos selec- 

cionados donde se pueda extirpar completamente el 

tumor y que el procedimiento no implique un riesgo 

alto de sangrados e hipovolemia. Si se puede extirpar 

el tumor completamente, el riesgo de recidiva es mu- 

chísimo menor(21). 

La descripción de los otros tumores vasculares es- 

capa el foco de este artículo. 

 

Conclusiones 

Si bien muchas de las lesiones vasculares son benig- 

nas y transitorias, otras pueden generar complicacio- 

nes. El diagnóstico y tratamiento de muchas de estas 

lesiones vasculares debería llevarse a cabo mediante 

un equipo multidisciplinario. 

Es importante tener en cuenta que estas lesiones 

pueden asociarse a síndromes complejos. 

Los padres deben recibir educación y consejo so- 

bre la patología y las opciones terapéuticas, así como 

consejo genético en caso de pensarse en síndromes de 

causa genética, sobre todo aquellos que tienen una im- 

plicancia terapéutica. 
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