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Resumen

El sindrome de Bean (Blue Rubber-Bleb Nevus Syn-
drome BRBNS) es un raro trastorno que se caracteri-
za por la presencia de malformaciones vasculares cutd-
neas y viscerales. Si bien el compromiso suele ser mul-
tiorgdnico, el tracto gastrointestinal es la afectacion
mds frecuente, siendo causa de hemorragia digestiva y
anemia crénica. Presentamos una paciente de sexo fe-
menino de 8 afios de edad, derivada por lesiones vas-
culares cutdneas, anemia y hemorragia digestiva. Las
lesiones cutdneas fueron compatibles con BRBNS. El
compromiso gastrointestinal se confirmé por endosco-
pia alta y baja, con tratamiento endoscdpico posterior.
Se efectuaron 2 ligaduras en el estémago, esclerosis en
1 lesion duodenal, y a nivel de colon fueron necesarias
6 ligaduras y 3 resecciones con ansa de polipectomia.
Por medio de enteroscopia intraoperatoria (EIO) con
asistencia laparoscdpica se inspecciond intestino delga-
do desde vilvula ileocecal hasta dngulo de Treitz, 0b-
servando 18 lesiones. Fueron resecadas 8 lesiones de as-
pecto polipoide con ansa de polipectomia y 8 lesiones
con compromiso transmural (las de mayor tamano) re-
cibieron reseccidn quirirgica con anastomosis parcial.
Solo una lesion requirid anastomosis término-termi-
nal. Consideramos que el tratamiento endoscdpico y la
EIO con asistencia laparoscdpica son opciones seguras y
eficaces para el control de la hemorragia digestiva en el

BRBNS.
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Diagnosis and treatment of
gastrointestinal bleeding in Bean
syndrome

Summary

Blue Rubber-Bleb Nevus Syndrome (BRBNS, Bean
Syndrome) is a rare disorder characterized by the pre-
sence of cutaneous and visceral vascular malforma-
tions. Although it may affect several organs, the gas-
trointestinal tract is one of the most frequently invol-
ved sites. It can cause gastrointestinal bleeding and ch-
ronic anemia. We report an 8-years-old girl who was
admitted because of cutaneous malformations and
anemia suspected to be caused by gastrointestinal blee-
ding. Cutaneous lesions were compatible with Blue
Rubber-Bleb Nevus Syndrome. Vascular malforma-
tions were confirmed by diagnostic gastroduodenoscopy
and colonoscopy and further therapeutical intervention
was planned. We performed banding of 2 lesions loca-
ted in the stomach and sclerotherapy of a duodenal le-
sion. Six colonic lesions were treated with banding and
three other polypoid lesions were endoscopically resec-
ted. A combined laparoscopic and endoscopic approach
was performed for evaluation and treatment of small-
bowel lesions. Eighteen lesions were found . We endos-
copically resected 8 polipoid lesions. Eight other large
transmural lesions were removed by wedge resection.
Only one lesion required termino-terminal anastomo-
sis. We consider that endoscopic treatment and laparos-
copically assisted enteroscopy are safe and effective op-
tions in the treatment of gastrointestinal bleeding cau-
sed by vascular malformations.

Key words: Blue rubber bleb nevus syndrome, Bean
Syndrome, Intraoperative enteroscopy, Laparoscopic
surgery, Gastrointestinal hemorrhage, Endoscopy
therapy.
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Abreviaturas:

BRBNS: Blue Rubber-Bleb Nevus Sindrome
EIO: enteroscopfa intraoperatoria

TAC: tomografia axial computarizada
RMN: resonancia magnética nuclear

GRS: glébulos rojos sedimentados

AET: aetoxiesclerol

El BRBNS es un raro desorden caracterizado por
la presencia de malformaciones vasculares venosas,
cutdneas y viscerales. Si bien puede afectar multiples
érganos, el tracto gastrointestinal se encuentra habi-
tualmente comprometido, siendo causa de hemo-
rragia digestiva y anemia crénica."?

Fue descripto por primera vez en 1860 por Gas-
coyen, sin embargo, recién en 1958 William Bennet
Bean lo describe como una entidad con caracteristi-
cas propias, llevando su nombre desde entonces.'?

La presentacién mds comun es la forma esporddi-
ca, si bien se han detectado casos familiares de pa-
trén autosémico dominante por mutacién del cro-
mosoma 9p.>*

La hemorragia digestiva es uno de los problemas
mds importantes en el manejo de estos pacientes.'?”

Reportamos nuestra experiencia en el diagndstico
y tratamiento de una hemorragia digestiva crénica
en un paciente pedidtrico con este sindrome.

Caso clinico

Se trata de una paciente de sexo femenino de 8
afios de edad derivada por lesiones vasculares cutd-
neas, anemia y hemorragia digestiva.

Referia dolor de 3 afios de evolucién en ambos
hombros y cadera izquierda, ademds de reiterados
episodios de melena, recibiendo tratamiento con
hierro via oral en forma crénica.

Al ingreso la paciente se encontraba hemodindmi-
camente compensada. Presentaba lesiones vasculares
cutdneas compatibles con BRBNS (Fotos 1) con
anemia hipocrémica microcitica (descenso de la he-
moglobina de 10 a 6 g /dl en 2 meses).

La tomografia axial computarizada (TAC) de ce-
rebro fue normal. La ecograffa Doppler de hombro
derecho mostré una malformacién vascular venosa.
Una resonancia magnética nuclear (RMN) de hom-
bros y cadera informd lesiones isointensas en T1 e
hiperintensas en T2 con hipercaptacién de gadoli-
nio en multiples musculos compatibles con malfor-
maciones venosas.

La ecograffa abdominal no evidencié lesiones. En
la endoscopia digestiva alta se observaron en estéma-
go 3 lesiones vasculares azuladas, 2 de ellas sésiles, de
aproximadamente 1cm, ubicadas en techo y curvatu-
ra mayor (Foto 2). En la segunda porcién de duode-
no se hallaron dos lesiones vasculares pequefias tipo
telangiectasias. La videocolonoscopfa mostré multi-
ples lesiones vasculares azuladas de diferentes tama-
fios, sésiles y de aspecto polipoideo, distribuidas de
manera irregular en todo el colon (Foto3).

Foto 1. Lesion cutdnea caracteristica del Sindrome de Bean.

Foto 2. Lesion vascular sésil a nivel de estémago.

»279



Acta Gastroenterolégica Latinoamericana — Vol 38 / N° 4 / Diciembre 2008

La paciente inicia tratamiento con hierro pa-
renteral, dcido félico, vitamina B12, eritropoye-
tina y Octreotide endovenoso (bolo de 3.5ug/
Kg /dosis luego goteo continuo a 2 pg/ Kg/ ho-
ra) durante 7 dias y luego SC (200 pg/dia). No
se realizé transfusién de glébulos rojos sedi-
mentados (GRS) ante la negativa de la familia
por creencias religiosas.

Foto 3. Lesion vascular polipiode en colon.
St

Se programé tratamiento endoscépico para las

lesiones de estémago, duodeno y colon. Dos le-
siones sésiles gdstricas recibieron ligadura endos-
cépica. Una lesién duodenal fue inyectada con 2
cm’® de aetoxiesclerol (AET) al 1%. A nivel de
colon el tratamiento consistié en 6 ligaduras a
10, 20 y 30 cm del margen anal y se efectuaron
3 resecciones con ansa de polipectomfa.

Para la evaluacién diagnéstica y tratamiento
de las posibles lesiones de intestino delgado se
realizé una EIO. Esta fue efectuada con asisten-
cia laparoscépica y abordaje transumbilical a
través de 4 enterostomias, que correspondian a
sitios de reseccién de lesiones vasculares. Se ins-
peccioné desde vélvula ileocecal hasta dngulo de
Treitz. La mucosa fue examinada por endoscopia
y la pared externa intestinal por transilumina-
cién y palpacién.

Se constat6 una lesién vascular en higado y 18
lesiones azuladas a lo largo de intestino delgado;
algunas de aspecto polipoide, multilobuladas y
otras planas.

Las lesiones transmurales de mayor tamafo
fueron resecadas (8 en total) con anastomosis
parcial. Una sola lesién de gran tamafio requirié
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reseccién segmentaria seguida de anastomosis
término-terminal. Ocho lesiones de aspecto po-
lipoide menores a 1 cm que impresionaban sin
compromiso transmural fueron resecadas con
ansa de polipectomia.

El procedimiento duré 4 horas 20 minutos. El
estudio histolégico de la piezas resecadas infor-
m¢ malformaciones vasculares.

La paciente egresé al séptimo dia post-opera-
torio sin complicaciones. Luego de 4 afios de se-
guimiento no ha presentado nuevos episodios de
hemorragia digestiva hasta el momento. Se
plantea su seguimiento con estudio de cdpsula
endoscépica y endoscopia alta y baja, para defi-
nir conducta segun los hallazgos y estado clinico
de la paciente.

Discusion

El BRBNS es una rara entidad con afectacién
multisistémica caracterizada por la presencia de
malformaciones vasculares venosas, cutdneas y visce-
rales.'?

La mayorfa de las lesiones se presentan desde el na-
cimiento a los 2 anos de vida, si bien existen repor-
tes con presentacién prenatal? o en la adultez.'?

Las lesiones cutdneas pueden ser de 3 tipos:1) le-
siones grandes desfigurantes; 2) lesiones de color ne-
gro o violdceo-azuladas de consistencia gomosa (mds
frecuentes); 3) mdculas y pdpulas negro-azuladas
irregulares.

Su apariencia, tamafo, nimero y distribucién es
variable."” Suelen continuar creciendo en ndmero y
tamafio a lo largo de la vida."?

El tracto gastrointestinal es la afectacién visceral
mds frecuente, sin embargo, multiples érganos pue-
den estar comprometidos. Entre éstos se incluyen:
higado, cerebro, ojos, nasofaringe, parétidas, bazo,
peritoneo, pericardio, musculos, vejiga, rindn, tiroi-
des y retroperitoneo."**** También son frecuentes
las anomalfas ortopédicas como deformidades, hi-
pertrofia, fracturas o compromiso articular.’

Las lesiones gastrointestinales son generalmente
multiples y submucosas, de aspecto macular, poli-
poide o mds raramente tumoral. El compromiso
puede ser difuso o menos comiinmente segmenta-
rio. Si bien la localizacién mds frecuente es a nivel
de intestino delgado y colon distal, pueden afectar
cualquier sitio desde la boca hasta el ano."” El caso
reportado presentaba compromiso difuso desde el
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estémago hasta el colon con numerosas lesiones, y
compromiso articular y cutdneo.

La hemorragia digestiva es uno de los problemas
mds importantes en el manejo de estos pacientes."?’
Puede presentarse desde edad temprana a lo largo de
la vida.* Si es aguda, se manifiesta como hemateme-
sis, melena o hemorragia digestiva baja. Ocasional-
mente puede ser masiva u oculta, con anemia ferro-
pénica de severidad variable.’ Las recurrencias son
comunes.”” En esta paciente la hemorragia digesti-
va (hematoquezia-melena) fue muy importante y su
manejo requirié de diferentes terapéuticas (octreoti-
de- Fe parenteral, eritropoyetina) ante la negativa de
la familia a la transfusién con GRS.

Existen otras complicaciones descriptas a nivel di-
gestivo como vélvulo, invaginacién, obstruccién e
infarto.>'0¢

El BRBNS también se ha visto asociado a entida-
des como trombocitopenia, coagulopatia por consu-
mo, hipertensién pulmonar, calcificaciones y trom-
bosis venosa, entre otras.>'"? La evaluacién bdsica
incluye una completa historia clinica, examen fisico,
hemograma y zest de sangre oculta en materia fecal.
El diagnéstico inicial se basa en el hallazgo de las le-
siones cutdneas caracteristicas.>' Si se constata ane-
mia, es necesaria la investigacién exhaustiva del trac-
to digestivo.? La evaluacién del mismo incluye mal-
tiples modalidades. La radiografia directa de abdo-
men puede ser normal o mostrar calcificaciones. Si
es contrastada, pueden observarse defectos de relle-
no secundarios a lesiones polipoides sésiles.>**'* La
afectacién de eséfago, estémago, duodeno y colon
es fdcilmente confirmada por la endoscopia digesti-
va. Nuestra paciente presentaba multiples lesiones
polipoides-tumorales azul-negruzcas en el tracto di-
gestivo al alcance del endoscopio.

Para investigar el intestino delgado, técnicas como
la EIO y la cdpsula endoscépica han sido empleadas
con buenos resultados.”” La cdpsula endoscépica
previa a EIO serfa una indicacién precisa en estos
pacientes y junto al control endoscépico periddico
puede ser util para el seguimiento posterior al trata-
miento.*¢*'

La ecoendoscopia es otro método poco invasivo
recientemente utilizado para confirmar la naturale-
za de las lesiones y su profundidad.”*

La angiografia y la escintigrafia con glébulos rojos
marcados permiten también la localizacién de las le-
siones.>™
La ecograffa, RMN y TAC son estudios no invasi-

vos para visualizar lesiones internas y de valor en la

evaluacién de familiares asintématicos.>*

Entre los diagnésticos diferenciales se incluyen los
sindromes de Rendu Osler Weber, Klippel Trenau-
nay, Mafucci, Von Hippel Lindau, Sturge Weber,
Cobb y glomangiomas multiples.>**'*

El tratamiento estd orientado fundamentalmente
al manejo de las complicaciones."”

En el caso de la hemorragia digestiva pueden plan-
tearse dificultades, si se tiene en cuenta que el com-
promiso suele ser difuso y el crecimiento de las le-
siones es a lo largo de la vida. La mayorfa de las
muertes asociadas al sindrome son atribuidas a la
hemorragia digestiva.>'”'®

Debido a la multiplicidad de las lesiones y a la va-
riabilidad de la presentacién clinica el rango de las
opciones terapéuticas es muy amplio, abarcando
desde la suplementacién con Fe y/o transfusién de
glébulos rojos hasta la reseccién quirdrgica.®>7!1718

Ante lesiones difusas y episodios de hemorragia le-
ve se recomienda el tratamiento médico conserva-
dor.>”3 Existen publicaciones sobre la administra-
cién de diferentes drogas como corticoides, interfe-
rén 0, agentes antifibrinoliticos, altas dosis de gam-
maglobulinas y vincristina, entre otros. Las respues-
tas han sido variables sin dosis ni duracién definida
del tratamiento. En general las lesiones tienden a re-
tornar a su estado previo tan pronto como el trata-
miento es discontinuado.'"'®

El octreotide ha sido utilizado en forma efectiva
para el control de la hemorragia digestiva, pudiendo
ser una opcion terapéutica de mantenimiento hasta
el tratamiento endoscdpico y/o quirtrgico definiti-
vo.'"® Nuestra experiencia con el uso de octreotide
fue muy buena al permitir la disminucién de la he-
morragia digestiva y la recuperacién de los valores
de hemoglobina.

El tratamiento endoscépico estd indicado en pa-
cientes con hemorragias mds severas y lesiones mal-
tiples.>”*7 Ha demostrado ser seguro, no presen-
tando en general complicaciones relacionadas al
mismo.

Diferentes técnicas de terapéutica endoscépica
han sido reportadas, como esclerosis, ligadura con
bandas, coagulacién mono o bipolar, fotocoagula-
cién, termocoagulacién, terapia con ldser y resec-
cién con ansa de polipectomia.’”!>!7?

Las técnicas de termocoagulacién serfan las de
eleccién en lesiones que comprometen la muscular
de la mucosa.”"* Entre ellas se encuentran la coagu-
lacién con plasma de Argon (APC), heater probe,
electrocoagulacién mono o bipolar y Nd: YAG
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(neodinium) léser.”® Este dltimo es el mds rdpido y
efectivo. Sin embargo, estas técnicas no serfan ade-
cuadas para lesiones de gran tamafo.’

La termocoagulacién o fotocoagulacién pueden
ser utiles en lesiones pequefias como telangiectasias.’

Con la escleroterapia se han informado buenos re-
sultados, aunque existen informes de complicacio-
nes como Ulceras, estenosis y extravasacion del liqui-
do esclerosante.”*

La polipectomia es una técnica répida que ofrece
la ablacién completa de las lesiones, siendo de elec-
cién en las de gran tamafo o multiples.” Hemos rea-
lizado 3 polipectomias en colon y 8 polipectomias
en la EIO sin complicaciones.

La ligadura endoscépica ha demostrado ser un
procedimiento seguro sin riesgos de hemorragia,
siempre que el tamafo de la lesién sea el adecuado.”
Dos lesiones en estémago y 3 lesiones en colon pu-
dieron recibir ligadura endoscépica, dado su tama-
flo, sin dificultad y buen resultado.

El tratamiento quirdrgico es controvertido. Estd in-
dicado cuando las lesiones no pueden ser tratadas por
via endoscépica en casos de hemorragia significativa,
lesiones confinadas a un segmento o complicaciones
(invaginacién, hemorragia masiva, etc).*>'*"

Muchos autores recomiendan el tratamiento con-
servador debido al posible riesgo de exponer al pa-
ciente a multiples cirugfas y complicaciones por re-
secciones extensas.

La enteroscopia intraoperatoria con laparotomia
ha sido reportada con muy buenos resultados, per-
mitiendo ademds del diagndstico, el tratamiento de
las lesiones de intestino delgado.*”'**

Fishman y col, describen su experiencia en el tra-
tamiento quirtrgico de las lesiones gastrointestina-
les en 10 pacientes, eliminando completamente la
hemorragia digestiva en 9 de ellos. Sostienen que el
tratamiento quirdrgico controla exitosamente la he-
morragia digestiva crénica severa, logrando la com-
pleta erradicacién y evitando futuras intervencio-
nes.*

En nuestro caso optamos por la EIO, ya que con-
sideramos que nos permitirfa realizar el diagndstico
y tratamiento simultdneo de las lesiones, sumando
las ventajas del abordaje laparoscépico.

Coincidimos con otros autores que probablemen-
te la EIO podria ser el gold standard para el trata-
miento de las lesiones de intestino delgado en este
sindrome. '

No encontramos otros informes ni casos publica-
dos sobre un abordaje laparoscépico para la EIO co-

mo en nuestro paciente. Consideramos que en cen-
tros especializados la enteroscopia intraoperatoria
puede realizarse mediante un abordaje laparoscépi-
co, siendo un método confiable, seguro y relativa-
mente fécil de realizar.

A modo de conclusién digamos que el BRBNS es
un desorden multisistémico infrecuente caracteriza-
do por la presencia de malformaciones vasculares
cutdneas y viscerales. Consideramos de suma impor-
tancia el reconocimiento de sus lesiones cutdneas ca-
racteristicas, ya que pueden orientar al diagnéstico y
tratamiento precoz, evitando sus complicaciones.

Dada la rareza del sindrome, no existen hasta el
momento ensayos clinicos ni grandes series publica-
das. Sin embargo, recomendamos el tratamiento en-
doscépico y la EIO con asistencia laparoscépica co-
mo opciones terapéuticas seguras y efectivas, pu-
diendo quizds llegar a ser el gold standard en el tra-
tamiento de las lesiones gastrointestinales en estos
pacientes.
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