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1860 Gascoyen describió por primera vez la asocia-
ción entre los hemangiomas cavernosos cutáneos, y
en 1958, Bean describió este tipo de lesiones y acuñó
el término blue rubber bleb nevus syndrome. El
BRBNS es un síndrome cuya importancia se basa en
la rareza de su presentación, la facilidad diagnóstica,
y la mortalidad en caso de hemorragias masivas.11-14

En el estudio histopatológico las lesiones revelan ec-
tasia vascular con restos hemáticos, delineado por
una delgada capa de células endoteliales con tejido
conectivo circundante.15

CASO CLÍNICO

Hombre de 59 años de edad, residente de Acámbaro,
Guanajuato, con antecedente heredo-familiar de dia-
betes mellitus tipo 2, hipertensión arterial, así como

RESUMEN

El síndrome de blue rubber bleb nevus (síndrome de Bean) es
una patología rara. El síndrome se caracteriza por la presen-
cia de múltiples malformaciones vasculares cutáneas en
asociación con lesiones viscerales y en ocasiones afecta el
sistema nervioso central. Se reporta el caso de un hombre
de 59 años con lesiones nodulares en región cervical y
múltiples lesiones en tórax, dorso, cavidad oral y abdo-
men; presentó además sintomatología general y neurológica.
Realizamos biopsias de las lesiones cutáneas reportando por
histopatología hemangiomas cavernosos. El síndrome de
Bean es una patología potencialmente fatal de fácil diagnósti-
co y su tratamiento estará de acuerdo con el sitio y la magni-
tud de las lesiones. Es de especial interés para el cirujano
plástico descartar la presencia de lesiones en sistema nervio-
so central y gastrointestinal ante la presencia de estas
tumoraciones vasculares en tejidos blandos.
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SUMMARY

Blue Rubber Bleb Nevus syndrome (Bean' s syndrome) is a rare pa-
thology. This syndrome is characterized by multiple vascular soft
tissue malformations in association with lesions in the gastrointes-
tinal tract and sometimes affecting the central nervous system. A
59-year-old male with multiple nodular lesions on his neck, thorax,
oral cavity and dorsal and abdominal wall case is reported, besides
neurologic and general symptomatology. Multiple skin biopsies that
confirmed the diagnosis of hemangiomatosis were carried out.
Bean's syndrome is a potentially fatal disease which is easy to di-
agnose and its treatment is provided according to the location and
severity. The presence of related tumors in central nervous system
associated with soft tissue hemangiomas is especially important
for physicians and plastic surgeons.
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INTRODUCCIÓN

El síndrome de blue rubber bleb nevus (BRBNS) es
una patología rara que cuenta hasta el momento con
150 casos reportados de manera esporádica en la lite-
ratura mundial.1 El síndrome se caracteriza por pre-
sentar múltiples malformaciones vasculares cutáneas
asociadas con mayor frecuencia a lesiones viscerales
del tracto gastrointestinal;2-6 sin embargo, hay repor-
tes de asociación con lesiones en el sistema nervioso
central, tiroides, hígado, bazo y pulmones.7-10 En
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occipital con evolución a universal de tipo punzante,
vértigo, náusea y vómito de contenido gástrico dos
días antes de su admisión. A su ingreso presentó cri-
sis hipertensiva con cifra inicial de 190/130; se obser-
varon lesiones violáceas de 1 cm de diámetro distri-
buidas en el tronco, cara y cuello (Figuras 1 y 2), y
lesiones nodulares en las extremidades. El área
cardiopulmonar sin compromiso y el abdomen glo-
boso, sin alteraciones. Se encontraba alerta y orien-
tado, con funciones cerebrales superiores conserva-
das, pupilas de 3 mm, isocóricas y normorreflécticas.
Fondo de ojo con disminución del pulso venoso; pa-
res craneales normales, excepto por parálisis facial
residual derecha; motor y sensitivo normales,
hiperreflexia en las cuatro extremidades. Babinski ne-
gativo, sin datos de irritación meníngea. Romberg ne-
gativo, con lateropulsión derecha a la marcha,
dismetría, disdiadococinesia izquierda.

Se realizaron estudios de laboratorio en los que no
se evidenciaron trastornos cuantitativos plaquetarios
ni de la coagulación. La tomografía computada de
cráneo, simple y contrastada, mostró una zona de
hiperdensidad en la fosa posterior sobre la pared del
cuarto ventrículo, con reforzamiento al contraste,
así como calcificaciones en la convexidad frontal.

Se completó el estudio de imagen con la realización
de resonancia magnética, que evidenció tres lesiones
puntiformes en el lóbulo cerebeloso izquierdo; otra
más en el lóbulo derecho, y tres periventriculares (Fi-
guras 3 a 5).

Se tomaron biopsias de las lesiones cutáneas,
que reportaron hemangiomas cavernosos. El pa-
ciente se mantuvo con medidas generales y reposo.
El control tomográfico un mes después, mostró re-
solución de las pequeñas zonas hemorrágicas cere-
brales y cerebelares.

DISCUSIÓN

El síndrome de blue rubber bleb nevus, a pesar de ser
extremadamente raro, se debe considerar como diag-
nóstico diferencial de todas aquellas afecciones cutá-
neas de tipo vascular, que tengan antecedente de san-
grado digestivo o síndrome anémico.16 Los estudios
básicos serán la biometría hemática, pruebas de coagu-
lación, pruebas de sangrado en heces, y urianálisis.
Como estudios especiales se realizan la endoscopia,
angiografía, tomografía axial computarizada y reso-
nancia magnética. El manejo médico-quirúrgico y es-
tético de las lesiones cutáneas17,18 pasan a segundo
plano en tanto no sean descartadas aquéllas localiza-
das en sistemas cuya hemorragia puede causar tras-
tornos funcionales o vitales, como el parénquima ce-

un hermano con angioma hepático de origen e
histopatología no especificada. Tabaquismo negado,
con antecedente de fractura del brazo izquierdo en
dos ocasiones, fractura del carpo derecho por trau-
matismo ocho días antes de su ingreso, tratado con
AINES, infección crónica de hepatitis B, con diagnós-
tico cuatro años antes. Colecistitis crónica litiásica
con manejo médico, así como secuelas de parálisis fa-
cial periférica.

Inició su padecimiento a los 39 años, con la pre-
sencia de lesiones nodulares en región cervical, así
como múltiples lesiones papulares en la piel del tórax,
dorso y abdomen, con exacerbación 18 meses antes de
su ingreso. Presentó malestar general, mareo, cefalea

Figura 1. Se observan lesiones elevadas, turgentes, poco dolorosas en
región de tórax anterior, dorso y porción lateral de la lengua.

Figura 2. Lesión nodular de consistencia blanda y aspecto violáceo que
interfería a la masticación.
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Figuras 3, 4 y 5. Imágenes de resonancia magnética ponderadas en T1 y
T2 que muestran la presencia de lesiones vasculares periventriculares y
cerebelosas.
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rebral, cerebelar, pulmonar, esplénico o hepático.19-22

En nuestro paciente se presentaron lesiones cutáneas
típicas y de fácil diagnóstico. Los signos y síntomas
neurológicos fueron claros en relación a hipertensión
intracraneal leve, y datos cerebelares aparentemente
ligeros, pero a su vez de alarma. No hubo necesidad
de intervenir a este paciente. Aunque este episodio
clínico ha pasado sin complicaciones aparentes, siem-
pre existirá la posibilidad de presentarse nuevamente
con las variaciones que estarán de acuerdo con los
órganos y sistemas afectados. El interferón se ha
aplicado con éxito, particularmente en niños.1 La re-
sección de las lesiones, embolización y resección in-
testinal están entre los procedimientos más comunes.

CONCLUSIONES

El síndrome de blue rubber bleb nevus (BRBNS) es
una patología rara. La identificación temprana de los
pacientes con lesiones sospechosas, datos clínicos de
alteración de órganos o sistemas concomitantes y la
realización de exámenes de extensión permiten inte-
grar el síndrome de Bean, fundamental para otorgar
el tratamiento y seguimiento particular de este sín-
drome.
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