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RESUMEN

El sindrome de nevos azules cauchosos (BRBNS, por sus siglas en inglés) o sindrome de Bean se caracteriza por la
presencia de malformaciones venosas de bajo flujo en la piel y en el tubo digestivo. Es una entidad rara de causa
desconocida, con casos espontaneos y otros con presentacion autosémica dominante. Las lesiones pueden estar
presentes al nacimiento o en la infancia, mientras que en otros casos son evidentes a lo largo de la vida por su
aumento de tamafio y nimero.
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BLUE RUBBER BLEB NEVUS SYNDROME: REPORT OF A FAMILIAL
CASE

SUMMARY

Blue rubber bleb nevus syndrome is characterized by a low flow venous malformations of the skin and gas-
trointestinal tract. It is a rare entity of unknown cause, with spontaneous and autosomal dominant heredi-
tary presentations. The lesions may be present at birth or in childhood, while in other cases they are evident
throughout life due to their increase in size and number.
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Figura 1. A y B). A la exploracion fisica del paciente presentado, se observan las lesiones papulares y nodulares
blandas con distintos tonos del gris al violaceo. C). Fotografias del hermano observamos multiples papulas azu-
ladas de distintos tamafios agrupadas y asociadas a maculas con el mismo tono. Nétese la presencia de lesiones

similares en el resto de la espalda y el brazo izquierdo.

CASO CLINICO

Se presenta el caso de un hombre de 41 afios con his-
toria de aparicion progresiva desde la adolescencia de
multiples lesiones papulares violaceas en las extremi-
dades vy el tronco. El paciente no tiene antecedentes
de hemorragias digestivas ni hemoptisis, tampoco
otros antecedentes personales relevantes. En cuanto a
sus antecedentes familiares, relata que su padre y su
Gnico hermano mayor tienen lesiones en la piel simi-
lares, mayores en tamafio y en cantidad. Tiene una hija
lactante, quien no presenta lesiones hasta la fecha. A
la exploracion fisica presenta multiples papulas y al-
gunos noédulos violaceos y otros grisaceos-azulados
blandos, algunos agrupados y otros solitarios locali-
zados en las extremidades y el tronco (Figura 1); no
se hallaron lesiones en la mucosa oral. A la derma-
toscopia, se observan varias lagunas violaceas con
bordes difuminados y areas maculares con la misma
coloraci6n (Figura 2). El reporte final de la biopsia de
piel indic6 que se trataba de una malformacién venosa
(Figura 3).

DISCUSION

El sindrome de Bean o BRBNS fue descrito original-
mente por Gascoyen en 1860, aunque recibe su nombre
del médico William Bean ®. Hace parte del grupo de
malformaciones venosas benignas de bajo flujo. Con-
siste en la presencia de lesiones papulares o nodulares

profundas, gris-azuladas, cauchosas, que pueden ser
dolorosas y asociarse a sudoracion local y que se en-
cuentran predominantemente en el tronco y las extre-
midades. Bean las categoriz6 en tres grupos: las de tipo
1, con grandes angiomas deformantes que pueden com-
primir otros tejidos; las de tipo 2, mas frecuentes, son
pequefias, de 1-3 centimetros, miltiples, de color azu-
lado y comprensibles; y las de tipo 3, que son maculas
o placas de color azul-negro que no blanquean con la
digitopresion @, Por tratarse de malformaciones ve-
nosas de bajo flujo, debe considerarse la posibilidad de
trombosis, identificada por dolor a la palpacion, calor
y edema en las lesiones. Otras posibles complicaciones
diferentes a la hemorragia son las calcificaciones y, en
casos menos frecuentes, la presencia de coagulopatia
de consumo, trombocitopenia y, por supuesto, todas
las complicaciones secundarias a la hemorragia segiin
su volumen y tiempo de instauracién @3,

Ademas de las manifestaciones en la piel, la formacion
de estos angiomas en otros érganos puede llevar a he-
morragia digestiva y anemia ferropénica, hemorragia
en el sistema nervioso central (SNC) y en algunos casos
malformaciones orbitales, intususcepcion, volvulo, is-
quemia intestinal y compresiéon medular @. Jin y cola-
boradores, en una revision de la literatura, analizaron
120 reportes de casos, donde el 87% de los pacientes
presentaba compromiso de mas de un 6rgano, 97%
tenia compromiso en la piel, 76% present6 heman-
giomas digestivas y 13%, compromiso del SNC ©,
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Figura 2. A la dermatoscopia, se observan varias lagunas violaceas con bordes difumi-
nados y areas maculares con la misma coloracion.

Figura 3. En la histologia, en el corion cutaneo hay presencia de miltiples canales
vasculares de tamafios dilatados, con pared delgada tapizada con monocapa de células
endoteliales sin atipia.
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No hay reportes de prevalencia debido a lo infrecuente
que es esta enfermedad. Afecta de forma similar a hom-
bres y mujeres. Las manifestaciones tanto cutaneas
como viscerales pueden presentarse al nacimiento o
en la infancia temprana, y parece haber una asociacién
con un patréon de herencia autosémico dominante,
aunque la mayoria de los casos tienen presentacion
esporadica. Soblet y colaboradores describieron una
cohorte de 23 individuos con malformaciones venosas
cutaneas; en 17 de estos se diagnostic6 BRBNS. En las
biopsias de 14 de estos ltimos se identificaron muta-
ciones en el gen TEK, que codifica para el receptor en-
dotelial de angiopoyetinas, mutaciones que, in vitro, se
asocian a un aumento de la supervivencia, invasiéon y
formacion de colonias en células endoteliales ©.

El diagnéstico se realiza con base en las lesiones en la
piel y los hallazgos endoscopicos. La histopatologia
muestra dilataciones venosas cavernosas, con una
pared delgada de masculo liso revestida por una capa
de células endoteliales . En cuanto a la dermatos-
copia, Mejia-Rodriguez y colaboradores describieron
la presencia de un patrén venoso arborizante de color
rojo claro, maculas con bordes indefinidos, principal-
mente en las palmas y plantas, nddulos rojos violaceos
con lagunas separadas por lineas blancas, algunos de
estos exofiticos y verrucosos @. Sumando a la correla-
cion histoldgica realizada por Turk y colaboradores, se
esta consolidando la evidencia de que las maculas ho-
mogéneas azules son distintivas del nevo azul y se re-
lacionan con vasos vasculares dérmicos proliferantes
irregulares ®.

No hay una recomendacién respecto a la bisqueda
de compromiso digestivo en el paciente que solo tiene
manifestaciones en la piel. Estos estudios se realizan
segun la clinica del paciente, especialmente si muestra
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anemia ferropénica, caso opuesto al presentado aca ©.
Las ayudas diagnosticas pueden iniciarse con ecografia
endoscopica, que en caso de no contar con personal
con experiencia o de obtener resultados inconclusos,
tendra que complementarse con resonancia magnética
con contraste venoso, arterial y con supresién grasa
@, En cuanto a las posibilidades diagnosticas de labo-
ratorio, paraclinicos como la sangre oculta en heces,
uroanalisis, hemograma y ferrocinética permitirian
identificar una hemorragia no detectada ©.

El tratamiento del BRBNS es sintomatico; por tanto,
debe corregirse el déficit de hierro o realizarse transfu-
siones de acuerdo con la gravedad de las hemorragias,
asi como proceder a terapias especificas como escle-
roterapia, ligaduras con bandas o fotocoagulacion e
incluso resecciones segmentarias o colectomias ©. Las
lesiones en la piel podran resecarse mediante cirugia
o laser. Por altimo, existen reportes de uso de agentes
antiangiogénicos, como el propanolol, los esteroides,
la octreotida y mas recientemente, y de forma exitosa,
el sir6limus .

CONCLUSION

Se presenta el caso de un paciente con lesiones vas-
culares multiples. Por las caracteristicas clinicas,
dermatoscopicas, histolégicas y la historia familiar se
diagnostico sindrome de Bean, a pesar de no presentar
sintomas digestivos. Su padre y su hermano mayor pre-
sentaban lesiones similares en la piel, lo que apoya la
teoria de un patron de herencia autosémico. En este
caso, no se requiri6 tratamiento especifico porque el
paciente no tenia otra sintomatologia asociada. Se
aconsejo continuar la vigilancia clinica de forma inter-
disciplinaria.

Puntos clave

e  Esunenfermedad congénita caracterizada por multiples malforma-

ciones venosas de bajo flujo;

e En piel se encuentran papulas o nddulos profundos de coloracién
gris-azulada y de consistencia cauchosa;

e  Mas del 85% de los pacientes tienen compromiso visceral, princi-
palmente en sistema digestivo y luego en sistema nervioso central;

e No existen recomendaciones sobre la bisqueda de las lesiones ex-
tracutaneas en ausencia de sintomas como sangrado;

e El tratamiento es principalmente sintomatico.
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