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Señor Editor

El hemangioendotelioma kaposiforme es un tumor de origen vascular y presentación 
excepcional, estimándose una incidencia alrededor de 0,1 por cada 100 000 niños (1)(2). 
A pesar de ser un tumor local, puede tener un comportamiento agresivo y desarrollar 
el fenómeno de Kasabach-Merritt, cuyas manifestaciones principales son una 
trombocitopenia	severa	y	coagulopatía	de	consumo,	las	cuales	afectan	significativamente	
la integridad física y calidad de vida del paciente, incluso, comprometiendo su vida (2)(3). 
A la fecha, existen muy pocas opciones terapéuticas, utilizándose de primera línea el 
Sirolimus, cuyo mecanismo de acción es la inmunosupresión a expensas de la inhibición 
de	células	T,	debido	al	bloqueo	de	la	vía	mTOR	(diana	de	rapamicina	en	células	de	
mamífero)	(2). No obstante, en casos severos sin respuesta terapéutica favorable, se 
suelen utilizar terapias combinadas o secuenciales no aprobadas (3). Los corticoides, 
han sido un grupo farmacológico propuesto para el manejo de esta condición, aunque 
la evidencia publicada, es casi inexistente (4).

Muy recientemente, fue publicado un ensayo controlado aleatorizado (4), que comparó 
los desenlaces obtenidos entre el uso de Sirolimus más prednisolona vs. Sirolimus 
como monoterapia por lo menos 12 meses, en 73 niños. Como desenlace primario, 
se	definió	una	respuesta	plaquetaria	duradera	a	las	4	semanas.	Los	investigadores	
demostraron	que,	la	terapia	combinada	logró	este	desenlace	en	el	94,5%	(n=35/37)	
del	 grupo	 intervención,	 comparado	 a	 solo	 un	 66,6%	 (n=24/36).	 Así	 mismo,	 el	
grupo intervención obtuvo mejores resultados en cuanto a número de pacientes 
con	estabilización	de	fibrinógeno,	y	de	respuesta	en	la	lesión	a	los	12	meses.	Este	
mismo grupo, tuvo menor necesidad de transfusiones, así como de secuelas. 
Particularmente, la frecuencia de eventos adversos fue similar entre ambos grupos. 
Lo anterior, permitió concluir a los investigadores que Sirulimus más prednisolona 
podría ser un esquema superior en la obtención de resultados generales en el manejo 
de hemangioendotelioma kaposiforme (4). 

Wang et al(5),	quienes	realizaron	un	estudio	retrospectivo	de	26	niños	(96%	con	fenómeno	
de	Kasabach-Merritt),	de	los	cuales	cuatro	tenían	lesiones	multifocales.	Veinte	niños	
completaron el esquema de Sirulimus como monoterapia aproximadamente a 28 meses, 
encontrándose	respuesta	en	19	niños,	con	reducción	tanto	del	tamaño	de	la	lesión,	
como obtención de valores normales de plaquetas a las 4 semanas aproximadamente. 
Diecinueve niños que tuvieron anemia de base, resolvieron aproximadamente a las 4 
semanas de iniciar. Se observaron efectos adversos moderados y no hubo recurrencia 
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durante el periodo de seguimiento (5). Por su parte, Ji et 
al(6), evaluaron el mismo objetivo del estudio anterior, en 52 
pacientes.	Sin	embargo,	el	71%	(n=37)	exhibieron	el	fenómeno	
de Kasabach-Merritt, y de estos, 20 recibieron Sirulimus 
más prednisolona, mientras que los que no desarrollaron 
el fenómeno, recibieron monoterapia con Sirulimus. A los 6 
y 12 meses posterior al inicio de Sirulimus, se observó un 
descenso	significativo	en	el	score	de	severidad	(p	<0,001)	
y, comparado a aquellos con el fenómeno de Kasabach-
Merritt,	 quienes	no	 lo	 tuvieron	 (es	decir,	 que	no	 recibieron	
prednisolona),	 también	 tuvieron	 respuesta	 favorable,	 pero	
menos pronunciada que aquellos que recibieron prednisolona 
(p	<0,001).	No	se	reportaron	muertes,	ni	toxicidad	asociada	
al uso del medicamento. Entonces, se observó que existe 
una tendencia mucho más favorable con el uso de Sirulimus 
más prednisolona en el manejo del hemangioendotelioma 
kaposiforme, especialmente para aquellos con el fenómeno 
de Kasabach-Merritt	(6). 

Desafortunadamente, son contados los estudios que han 
evaluado	el	potencial	beneficio	de	adicionar	prednisolona,	
como corticoide de elección, en el manejo de primera línea 
del	hemangioendotelioma	kaposiforme;	sin	mencionar,	que	
los estudios provienen esencialmente de países asiáticos. 
Es decir, se desconoce el comportamiento, fenotipo, 
resultados, costos y desenlaces adicionales en regiones 
como Latinoamérica y el Caribe, donde se presume que 
la	 incidencia	 puede	 ser	 similar	 (y	 donde	 existen	 pocos	
estudios	 eco-epidemiológicos)	 (7). Aunque se desconoce 
mucho	de	la	patogenia	y	fisiopatología	de	esta	condición,	
indudablemente se debe estar alerta frente a un potencial 
caso, considerando el tiempo de presentación, evolución, 
riesgo de complicaciones, y pronóstico de aquellos que no 
reciben el tratamiento adecuado y oportuno. En conclusión, 
la evidencia es heterogénea, pero posiblemente el esquema 
combinado de Sirulimus y prednisolona, pueda ser superior 
al Sirulimus como monoterapia.
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