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CORRESPONDENCIA

A b s t r a c t

Bean Syndrome or Blue Rubber Bleb Nevus Syndrome (BRBNS) 
is an autosomic dominant rare condition. Characterized by 
multiple cutaneous and extracutaneous venous malformations 
Usually involfing the gastrointestinal (GI) tract. Clinical diagnosis 
is confirmed by histopathology. The GI endoscopy is de gold 
standard. The morbility and mortality depends on visceral in-
volvement.
Keywords: Bean Syndrome, Blue Rubber Bleb Nevus Syndrome, an-
giomas.

R e s u m e n

El síndrome de Bean o blue rubber bleb nevus syndrome (BRBNS) 
es una entidad rara con patrón de herencia autosómica domi-
nante,1 la cual se caracteriza por presentar múltiples malforma-
ciones venosas cutáneas y extracutáneas con predominio en 
el tracto gastrointestinal.2 El diagnóstico es clínico e histopato-
lógico; si presenta involucro gastrointestinal la endoscopía es 
el estándar de oro. La morbilidad y mortalidad dependen del 
involucro visceral.3 
Palabras clave: síndrome de Bean, blue rubber bleb nevus syndro-
me, angiomas.

Síndrome de Bean: Artículo de revisión
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Introducción

El síndrome de Bean o BRBNS es un síndrome raro 
que se caracteriza por presentar malformaciones ve-

nosas cutáneas y viscerales, afectando principalmente el 
tracto gastrointestinal.1 Fue descrito por primera vez por 
Gascoyen en 1860, 4,5 sin embargo William B. Bean fue 
el que acuñó el término de “blue rubber bleb nevus sín-
drome” en 1958.6 Recientemente Rudolf Happle propone 
el nombre de “blue rubber bleb angiomatosis” en 2010, 
haciendo referencia al tipo de malformaciones que pre-
senta.1 La naturaleza de las malformaciones vasculares es 
venosa, siendo importante mencionar que la descripción 
original de Bean, 5-7 y aún múltiples publicaciones recien-
tes,8-18 han contribuido a generar confusión sobre la natu-
raleza real de las lesiones vasculares que se presentan en 
este padecimiento, ya que se refieren a las mismas como 
“hemangiomas”, probablemente aplicando la nomencla-
tura anterior que utilizaba el término de “hemangioma 

cavernoso” para denominar a las malformaciones vascu-
lares venosas.2 

Epidemiología
Se han reportado 200 casos en la literatura mundial y 
la mayoría de los mismos se presenta espontáneamente, 
como una mutación de novo.2 Sólo casos aislados sugie-
ren un patrón de herencia autosómico dominante, como 
lo es un reporte de la presentación de la enfermedad a 
través de cinco generaciones de hombres y mujeres,8-12 así 
como otros tres reportes de caso en que se documenta esta 
forma de transmisión.13-16 Por otra parte, sólo existe un es-
tudio que describe una familia en la que exclusivamente 
sus miembros varones se encontraban afectados.17-22.

Etiología
La etiología se desconoce, pero se ha postulado que el  
locus para el gen donde se encuentra la mutación que  
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pueden ser: lagunas vasculares rojas y azules que corres-
ponden a la proliferación de vasos dilatados superficiales 
y profundos, respectivamente, con divisiones de color 
blanco perlado, entre las lagunas lo que representa teji-
do fibroso en la dermis actúa como septos delimitándolas 
(Fotografía 3); también se describen estructuras circulares 
y en puntos, que pueden variar en color, desde rojo os-
curo hasta violáceo lo cual sugiere hemorragia o trauma.

Las lesiones cutáneas usualmente se encuentran pre-
sentes desde el nacimiento o en edades tempranas y tien-
den a incrementar su tamaño y número con la edad,25,27 
sin embargo la presentación en la edad adulta, así como la 
resolución espontánea de las mismas, se ha descrito tam-
bién en algunos casos.7 Pueden presentarse en cualquier 
parte de la superficie cutánea, siendo más frecuente en las 
extremidades superiores, el tronco y el periné; las lesiones 
acrales son raras y pueden asociarse a alteraciones ortopé-
dicas como deformidad ósea y fracturas como consecuen-
cia de la presión del hueso por una masa vascular adya-
cente, hipertrofia ósea como resultado de incremento en 
la vascularidad y dolor, disminución de la movilidad y, 
en raras ocasiones, deformación o degeneración articular 
como consecuencia de la afección extra o intraarticular.3,28 
El tamaño puede variar de 1 mm a 10 cm de diámetro; 
generalmente no presentan sangrado espontáneo, pero sí 
en relación a trauma y no se ha descrito su evolución a 
lesiones malignas.2

La afección del tracto gastrointestinal consiste en mal-
formaciones venosas que principalmente afectan el intes-

genera esta entidad, puede encontrarse en el cromoso- 
ma 9p. 

La enfermedad afecta ambos sexos por igual y se ha 
encontrado en población caucásica y japonesa con mayor 
frecuencia, siendo rara en raza negra.23-25.

Manifestaciones clínicas
En cuanto a las características clínicas de las lesiones cu-
táneas, Bean describió tres tipos:5

Tipo I: Grandes malformaciones venosas, de color rojo 
oscuro a púrpura, “cavernosas”, deformantes, que pueden 
incrementar su tamaño y condicionar una obstrucción de 
estructuras vitales. Suelen tener compromiso subcutáneo 
y su presencia se considera un signo cutáneo de afección 
gastrointestinal.7,25

Tipo II: Son las más comunes en el BRBNS y se caracte-
rizan por neoformaciones nodulares ahuladas, azuladas, 
llenas de sangre, de superficie gomosa, fácilmente depre-
sibles, con llenado lento posterior a la presión. Este tipo 
de lesiones pueden ser asintomáticas, pero comúnmente 
se asocian a dolor espontáneo o desencadenado por pre-
sión; algunas veces se presenta hiperhidrosis en la super-
ficie de las mismas (Fotografías 1 y 2).

Tipo III. Máculas o pápulas irregulares, de color que 
varía en tonos azul a negro, puntiformes, que pueden 
aparecer adyacentes o sobre una mácula azulada sin de- 
saparecer a la presión. 

De acuerdo con la descripción de Mejía y cols.25 las 
estructuras vasculares dermatoscópicas en este síndrome 

Fotografía 1. Malformaciones venosas cutáneas. Paciente con síndrome de Bean. Fotografía 1. Malformación venosas cutáneas. Paciente con síndrome de Bean.
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casos.7 El BRBNS se ha asociado con otras entidades como 
son meduloblastoma cerebelar,42 leucemia linfocítica cró-
nica e hipernefroma,43 carcinoma de células escamosas5 y 
angioqueratoma difuso.44 

Diagnóstico
El diagnóstico se basa inicialmente en el hallazgo de las 
lesiones cutáneas características. La evaluación de los pa-
cientes debe incluir historia clínica completa, biometría 
hemática y sangre oculta en heces para detectar anemia 
y sangrado gastrointestinal crónico. La evaluación gas-
trointestinal debe incluir radiografía simple de abdomen 
que puede orientar a pensar en flebitis en lesión intestinal 
después de trombosis y organización en las mismas. En 
los estudios baritados es posible detectar defectos de lle-
nado o “pólipos” sésiles con base ancha.2,31 La angiografía 
es una alternativa útil para visualizar las lesiones, funda-
mentalmente para detectar sitios de sangrado activo. La 
valoración endoscópica representa el estudio diagnóstico 
por excelencia para la visualización de lesiones, realiza-
ción de biopsia y aplicación de métodos terapéuticos. La 
tomografía computada, pero principalmente el estudio de 
resonancia magnética, han demostrado ser métodos no 
invasivos útiles para detectar lesiones internas en pacien-
tes y en familiares asintomáticos.2

Histología
Las lesiones cutáneas presentan diferentes patrones his-
tológicos según su localización: las lesiones más superfi-
ciales localizadas en la dermis papilar se caracterizan por 
presentar canales vasculares irregulares de aspecto caver-
noso, cuyas paredes son delgadas y que están revestidas 
por una sola capa de células endoteliales aplanadas; en 
cambio las lesiones localizadas en dermis reticular y te- 
jido celular subcutáneo presentan luces vasculares de 
paredes más gruesas con músculo liso en la media y una 
capa de células cúbicas (Fotografía 4). En las lesiones pro-
fundas la disposición de los vasos está íntimamente rela-
cionada con las glándulas sudoríparas. 45,46 

Diagnóstico diferencial
El diagnóstico diferencial debe establecerse con otras en-
tidades que presentan alteraciones vasculares en la piel, 
como son: Telangiectasia hemorrágica hereditaria (Sín-
drome de Rendu-Osler-Weber) en la cual existen lesio-
nes cutáneas y viscerales que se caracterizan por ser pun-
tiformes, lineales o en forma de araña y en raras ocasiones 
nodulares; histológicamente las telangiectasias están 
constituidas por conglomerados tortuosos de capilares 
dilatados de la red subpapilar, con paredes delgadas com-

tino delgado, sin embargo se han descrito en cualquier 
parte, desde la boca hasta el ano. Las lesiones pueden apa-
recer desde la infancia hasta la edad adulta, generalmente 
son múltiples y sangran con frecuencia, condicionando 
anemia crónica por deficiencia de hierro, resultado de 
pérdida sanguínea oculta o hemorragia masiva que puede 
resultar en anemia aguda y datos de choque hipovolémi-
co. Las lesiones intestinales pueden también originar do-
lor abdominal, invaginación intestinal, volvulus, infartos 
intestinales o prolapso rectal; por lo tanto, el dolor abdo-
minal o signos de obstrucción intestinal en estos pacien-
tes siempre deberá evaluarse cuidadosamente.2,7,29,30 

Además de la afección cutánea y del tracto gastrointes-
tinal, se han descrito lesiones en sistema nervioso central, 
ojos, nasofaringe, glándulas suprarrenales, riñón, cora-
zón, pulmón, pleura, vejiga, útero, mesenterio, peritoneo, 
pene, tiroides, paratiroides, hígado, bazo y músculo es-
quelético.31-37 De acuerdo con la localización, las lesiones 
pueden presentar sangrado y múltiples manifestaciones 
secundarias como son proptosis intermitente, hematuria, 
epistaxis, hemoptisis, hemotórax, hemopericardio, crisis 
convulsivas, espasticidad, ataxia y debilidad.2,5,6,38 Las le-
siones que rodean la médula espinal pueden condicionar 
compresión de ésta.30 También se ha reportado en al me-
nos tres pacientes,39,41 trombocitopenia y coagulopatía por 
consumo crónico, como se observó en este paciente. 

En cuanto a la evolución de la enfermedad, lo carac-
terístico es que persista a lo largo de toda la vida, sin em-
bargo se ha reportado regresión espontánea en algunos 

Fotografía 3. Dermatoscopía de malformación vascular. Paciente con Síndrome 
de Bean
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me de Von Hippel Lindau que presenta angiomatosis de 
retina, cerebelo o bulbo raquídeo algunas veces asociada 
a mancha en vino de Oporto, se han propuesto también 
como diagnósticos diferenciales del BRBNS, sin embargo 
la topografía segmentaria de la afección cutánea, la afec-
ción extracutánea exclusiva en el sistema nervioso central 
y la clínica e histopatología distintiva de las lesiones vas-
culares permiten establecer la diferencia.2,45 

Tratamiento
El tratamiento de las lesiones cutáneas está indicado sólo 
con fines cosméticos o cuando representan un problema 
funcional. Como opciones terapéuticas se han propuesto 
láser de rubí, argón y dióxido de carbono, electrodeseca-
ción, escisión quirúrgica y escleroterapia; sin embargo, el 
láser de luz pulsada parece lo más efectivo para remover 
lesiones múltiples sin recurrencias.47 

En cuanto a las lesiones gastrointestinales, en los casos 
en que existe pérdida sanguínea oculta o evidente, deberá 
indicarse suplemento oral de hierro y, cuando condicione 
descompensación hemodinámica, transfusión sanguínea. 
Para las lesiones gastrointestinales con sangrado activo se 
ha propuesto tratamiento con fotocoagulación endoscópi-
ca, láser Nd:YAG, escleroterapia, utilización de octreotide, 
ácido ε-aminocaproico y nadolol, excisión quirúrgica y re-
sección intestinal, esta última en los pacientes con sangra-
do masivo, lesiones localizadas o invaginación intestinal. 

Se ha propuesto como una opción terapéutica en pa-
cientes con sangrado de lesiones cutáneas y gastrointesti-
nales el uso de interferón, esteroides o ambos; sin embar-
go, aun cuando son efectivos para obtener estabilización 
de la enfermedad, e incluso remisión parcial de las lesio-
nes, al suspender el tratamiento las lesiones vuelven a sus 
características iniciales; los autores que proponen este re-
curso,7 mencionan que mientras no exista otro tratamien-
to más eficaz, ésta puede ser una alternativa útil en casos 
con afección importante, como lo es nuestro paciente. 

Las alteraciones ortopédicas pueden requerir terapia 
física, aplicación de vendajes de yeso seriados para corre-
gir postura, tirantes, escisión quirúrgica y, en casos extre-
mos, amputación.48 

El resto de los órganos afectados deberá recibir trata-
miento en caso de presentar evidencia de sangrado de las 
lesiones y en casos de secuelas, fundamentalmente a nivel 
de sistema nervioso central, terapia física y rehabilitación. 
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