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Sindrome Blue Rubber Bleb Nevus.
Reporte de un caso: Manejo

Resumen

El sindrome de Blue Rubber Bled Nevus (BRBNS), es una enfer-
medad rara, caracterizada por malformaciones venosas multi-
focales que afectan especialmente la piel, tejidos blandos y frac-
to gosirointestinal, provocando hemorragia digestiva y anemia
crénica. El objetive es dar a conocer al Odontopedidira el fipo
de lesiones tomando en cuenta que muchas de ellas se pueden
presentar o nivel de cabeza y cuello, asi come las consideracio-
nes estormatolégicas pertinerdes pare la atencidn de los po-
cigntes.

Abstract

Blue Rubber Bled Nevus syndrome (BRBNS), is a rare disease
characte-rized by multifocal venous malformetions particularly
affecting the skin, scfttissues and gastrointestinal tract, being the
couse of gostrointestinal bleeding and chronic anemio. The
purpose is to familiarize the pediatric dentist with the type of
injury considering that many of them may occur at the level of
head and neck, as well as relevant dental considerations for
patient care.
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Nivel de colonizacién de Streptococcus mutans en cavidad oral en nifios de 0, 6 y 24 meses de edad y su relacién con las vias de nacimiento.

Introduccién

El Sindrome de Bean, descrito por este autor en 1958, es una
enfidad poco frecuente, cursa por hemorragio digestive y
anemia crénica, que amerita transfusién de hemoderivados de
manera frecuente’. La mayoria de los casos son de origen
esporddico, también se han reportado con herencia autosémica
dominante. Se ha observado lu presencia de lesiones cutdneas
que suelen ser numerosas (alcanzando en algunos casos
ndmeros superiores a 100}, de coloracién azulada-violéceq,
tamano entre 1-2cm y compresibles al tacto, llaméandose nevus
azul.

Estas malformaciones vasculares son de fluje lento, espo-
radicas, se presentan desde el nacimiento con una evolucién
lenta al inicid y un mayor crecimiento hacia la pubertad y en aso-
ciacién a"hemangiomas” de la piel®.

Estas lesiones a la compresién se deprimen y luego vuelven a
su tamafo original; pueden presentarse en forma localizada,
pequefias o afectar amplias zonas, Unicas o miltiples, algunas
superficiales y otras profunduas; al aumentar la presién venosa
aumentan de tamaric. A la palpacién no hay aumento de la
temperatura. Pueden observarse fendmenos trombéticos, en el
seno de los vasos venosos, en forma espontdnea o por frauma-
tismo, éstos producen la formacién de calcificaciones: flebolitos
los cuales pueden ser dolorosos a la palpacién. Los lesiones
profundas llegan, a invadir el misculo, los articulaciones e
incluso los huesos, llegando a producir deformaciones éseas y
fracturas patolégicas. Cuando afectan articulaciones puede
haber hemartrosis y evolucionar a una artrosis precoz.”

Histolégicamente, se frata de malformaciones venosas con
espacios irregulares dilatados, tapizados por una fina copa de
endotelio, con una cantidad variable de tejido conectivo en las
paredes. Los angiomas gastrointestinales aparecen fundamen-
talmente en intestino delgado, pero también pueden hacerlo en
cualquier ofra localizacién, desde la cavidad bucal al and’®,
habitualmente se llega a un diagnéstico por las lesiones cuta-
neasy bucales.

Las manifestaciones bucales se dan comoe fumores angioma-
tosos superficiales y profundos se presentan sobrefodo en la
lengua y se aconseja su exéresis por el dolor que producen®.

Entre los diagnésticos diferenciales se induyen los sindromes
de Rendu Osler Weber, Klippel Trenaunay, Mafucci, Yon Hippel
Lindau, Sturge Weber, Cobb y glomangiomas maltiples’,
sindrome de Klippel-Trenaunay”.

El fratamiento del BRBNS estd orientado al manejo de los
complicaciones’ con métodos endoscépicos, quirirgicos o
combinando, disminuyendo la transfusién con hemoderivados,
el riesgo de infecciones cruzadas y mejorande su calidad de
vida"*,

Oftro tratamiento alternativo para el control del sangrado es
el empleo de agentes farmacolégicos como: corticosteroides,
interferdn alfa y octredtido.
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Caso clinico

Adolescente de 15 anos de edad, con neoformaciones
vasculares en pabellén auricular derecho, cuello (Figuras 1y 2),
drea peribucal {Figura 3), y dorse de la lengua (Figura 4). Hemo-
linfangioma en miembro pélvico con aumente de tamaiio a nivel
de genitales. Secuelas de cicatrices queloides en espalda y cue-
llo, debido a la reseccién de las malformaciones venosas. Ca-
racteristicas que corresponden al Sindrome Blue Rubber Bled
Nevus.

Figura 1.

Malformacién azul
violdeea a nivel auriculor
y de cusllo.

Figura 2. Malformaciones de neve azul con cicatriz
queloide.

| Figura 3. Neve azul en érea peribucal con presencia
“ de cicatriz qualoids.
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Figura 4. Nevo en dorso lingual.

El tratamiento farmacolégico que recibe es con estercide local
Triomcilona 25mg por lesién, en no més de tres lesiones
mediante infiliracién intralesional para mejorar la apariencia de
las cicatrices queloides, debide a que este esteroide tiene una
ligera actividad mineralcorticoide, esta dosis indicada, no pro-
duce insuficiencia adrenal, por lo tanto no se requiere ajuste de
dosis; un anticoagulante (ocenocumarina 0.25mg/dia) por las
malformaciones cavernosas para prevenir la formacién de
trombos.

La paciente acude al servicio de Odontopediatria a su cita de
control, en donde a la exploracién intraoral se observan muco-
sas hidratadas, vascularizadas, nevo en dorso de la lengua,
procesos 6seos integros y continuos, denficién permanente, pre-
sencia de caries arrestadas en caras oclusales de molares, restos
radiculares de diente 65 (Figura 5), erupcién ectdpica del diente
35 (Figura &).

Figura 5. Se observa resto
radicular de diente 65.

Se realizé interconsulta con el servicio de hematologia debido a
que la paciente esté en tratamiento con acenocumarina {0.25mg
/dia) por lo que se indicé la suspensién del anticoagulante cinco
dias previos al tratamiento, se realizé biometria hemdtica
completa con valores de: hemoglobina (13.30g/dl), hema-
tocrito {40.7%), cuenta total de plaquetas (B0,000ul) y tiempos
de coagulacién {INR 1.12) dentro de rangos normales para el
fratamiento. Se realizan las extracciones, la colocacién de sella-
dores en 37 y 47 por presentar acimulo de placa dentobactering
y amalgama por vestibular en diente 37; la paciente se retira sin
datos de sangrado activo, Por las condiciones médicas de la po-
ciente y el alto riesgo a caries que tiens, se realiza un tratamiento
preventivo, ya que estos pacientes pueden tener alteraciones
plaquetarias considerables y sangrodo espontaneo por lo que se
indicé como tratamiento preventivo el uso de pasta dental con
1.000ppm de flbor. Se reinicia el tratamiento con acenocu-
marina un dia después del procedimiento odontolégico. Se dan
citas de control cada seis meses a la paciente.

Figura 7.
Oclusal Superior final.

Figura &. Erupcién ectépica del
diente 35.

. Odusal Inferior final.
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Discusion

Debide al antecedente de malformaciones cavernosas que se pre-
sentan en este sindrome hace necesario el uso de anficoagulantes
orales.

La acenocumarina es un anticoagulante oral que inhibe la bio-
sinfesis de laos profeinas de la coagulacién dependientes de
vitamina K (factores VI, IX, X y protrombina). Es metabolizada o
través del higado y excretada por la orina.

La accién de la acenocumarina prolonga los fiempos de coagu-
lacién principalmente el tiempo de protrombina (TP) que equivale al
tiempo que raquiere formar fibrina y con ello la estabilizacién del
coagulo; por lo que este pardmetro debe ser revisado previé al ma-
nejo. El INR (Range Internacional Normalizado) se ufiliza para
valorar el grado de anticoagulacién terapéutica y se obtiene del TP
del pociente/TP testigo elevado ol 1Sl {Indice de Sensibilidad
Internacional).

El riesgo de sangradc en un procedimiento dental invasivo,
dependerd del nivel de INR del paciente. Los siguientes valores indi-
can los pardmetros de atencidn de acuerdo al INR:

1 Normal.
<2 Cirugia bucal.
2.0-2.5 Exodoncia.
3 Rehabilitacién bucal.
>3.5 Diferir tratamiento.
¥ 5i el procedimiento odontolégico amerita la reduccién de lo ace-
nocumaring, primero deberd confirmarse el valor adecuado de INR
que generalmente serd 2 o 3 dias después de la reduccién.
¥ Analgésicos: Evitar AINES come la aspirina, ya que es un antia-
gregante plaquetario, lo que nos puede provocar un mayor riesgo
de sangrado.
¥ Revisién de biometria hemética completa (ohservar valores de
hemoglobina, hematoerito).

¥ Manejo gentil de tejidos blandos.
+ Concientizar al pacienie en la importancia de mantener una sa-

lud bucal éptima para evitar la inflamacién de los tejidos gingivales
que incrementan el riesgo de sangrado.

¥ Es conveniente realizar uno ortopantomografia previa a cual-

quier tratamiento dental, debido a la posible presencia de tumores
vasculares infraéseos® y prevenir el riego de sangrado.

¥ Disponer de hemostéticos locales como Gelfoam, frombina, sur-
gicel, etc.

Conclusiones

La identificacién temprana de los pacientes con lesiones compa-
tibles con el sindrome Blue Rubber Bled Nevus [BRBNS), es
importante porque es factible que se localicen o nivel de cabeza y
cuello.
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Debido a los antecedentes de anemia crénica se debe disponer de
exdmenes de laboratorio que muestren evidencia cuantitativa de los
valores hematolégicos para prevenir el riesgo de infeccién o retraso
en el proceso de cicatrizacién por hipexia tisular secundaria a ane-
mia.

Debe valorarse de manera conjunia la anticoagulacién oral
para minimizar el riesgo de sangrade durante el procedimiento
odontolégico, debemos disponer de hemostdticos locales y el
mecanismo de accién de cada uno de ellos para lo eleccién de
hemostético adecuado, entre estos tenemos la trombina tépica,
Gelfoam, Surgicel. Ademdés se debe verificar los tiempos de
coagulacién e INR, que estos se encuentren dentro de los rangos
permisibles para realizar el fratamiento, como fue en el caso de la
paciente cuyo INR se encontraba en 1.12 posterior a la suspensi6n
de la acenocumaring, lo que nos permitié realizar el procedimiento
odontolégico dental sin complicaciones.
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