
Síndrome Blue Rubber Bleb Nevus. 
Reporte de un caso: Maneio 

estomatológico 

Resumen 
El sfndrome de Blue Rubber Bled Nevus (BRBNS), es una enfer­
medad rara, caracterizada por malformaciones venosas multi­
focoles que afectan especialmente la piel, tejidos blandos y trac­
to gastrointestinal, provocando hemorragia digestiva y anemia 
crónico. El objetivo es dar a conocer al Odontopediótra el tipo 
de lesiones tomando en cuenta que muchas de ellas se pueden 
presentar a nivel de cabeza y cuello, así como las consideracio­
nes estomatológicas pertinentes paro lo atención de los pa­
cientes. 

Abstract 
Blue Rubber Bled Nevus syndrome (BRBNS), is a rare disease 
characte-rized by multifocal venous malformotions particvlarly 
affecting the skin, softtissues and gastrointestinal trad, being the 
cause of gastrointestinal bleeding and chronic anemia. The 
purpose is to familiariza the pediotric dentist with the type of 
injury considering thot many of them may occur at the level of 
head and neck, as well as relevant dental considerations for 
patient ca re. 
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Introducción 

El Síndrome de Bean, descrito por este autor en 1958, es una 
entidad poco frecuente, cursa por hemorragia digestiva y 
anemia crónica, que amerita transfusión de hemoderivados de 
manera frecuente2

• La mayoría de los casos son de origen 
esporádico, también se han reportado con herencia autosómica 
dominante. Se ha observado la presencia de lesiones cutáneas 
que suelen ser numerosas {alcanzando en algunos casos 
números superiores a 1 00), de coloración azulada-violácea, 
tamaño entre 1-2cm y compresibles al todo, llamándose nevus 
azul. 

Estas malformaciones vasculares son de flujo lento, espo­
rádicas, se presentan desde el nacimiento con una evolución 
lenta al inició y un mayor crecimiento hacia la pubertad y en aso­
ciación a "hemangiomas" de la piel

3
• 

Estas lesiones a la compresión se deprimen y luego vuelven a 
su tamaño original; pueden presentarse en forma localizada, 
pequeñas o afedar amplias zonas, únicas o múltiples, algunas 
superficiales y otras profundas; al aumentar la presión venosa 
aumentan de tamaño. A la palpación no hay aumento de la 
temperatura. Pueden observarse fenómenos trombóticos, en el 
seno de los vasos venosos, en forma espontánea o por trauma­
tismo, éstos producen la formación de calcificaciones: flebolitos 
los cuales pueden ser dolorosos a la palpación. Las lesiones 
profundas llegan, a invadir el músculo, las articulaciones e 
incluso los huesos, llegando a producir deformaciones óseas y 
fracturas patológicas. Cuando afectan articulaciones puede 
haber hemartrosisyevolucionara una artrosis precoz.~ 

Histológicamente, se trata de malformaciones venosas con 
espacios irregulares dilatados, tapizados por una fina capa de 
endotelio, con una cantidad variable de tejido conedivo en las 
paredes. Los angiomas gastrointestinales aparecen fundamen­
talmente en intestino delgado, pero también pueden hacerlo en 
cualquier otra localización, desde la cavidad bucal al ano5

, 

habitualmente se llega a un diagnóstico por las lesiones cutá­
neos y buco les. 

Las manifestaciones bucales se dan como tumores angioma­
tosas superficiales y profundos se presentan sobretodo en la 
lengua y se aconseja su exéresis por el dolor que prod ucen6

• 

Entre los diagnósticos diferenciales se incluyen los síndromes 
de Rendu Osler Weber, Klippel Trenaunay, Mafucci, Von Hippel 
lindau, Sturge Weber, Cobb y glomangiomas múltiples7

, 

síndrome de Klippei-Trenaunay8
• 

El tratamiento del BRBNS está orientado al manejo de las 
complicacionel con métodos endoscópicos, quirúrgicos o 
combinando, disminuyendo la transfusión con hemoderivados, 
el riesgo de infecciones cruzadas y mejorando su calidad de 
vida1

•
9

• 

Otro tratamiento alternativo para el control del sangrado es 
el empleo de agentes farmacológicos como: corticosteroides, 
interferón alfa y odreótido. 

o rol~ 

Caso clínico 

Adolescente de 15 años de edad, con neoformaciones 
vasculares en pabellón auricular derecho, cuello {Figuras 1 y 2), 
área peribucal (Figura 3), y dorso de la lengua (Figura 4). Hemo­
linfangioma en miembro pélvico con aumento de tamaño a nivel 
de genitales. Secuelas de cicatrices queloides en espalda y cue­
llo, debido a la resección de las malformaciones venosas. Ca­
racterísticas que corresponden al Síndrome Blue Rubber Bled 
Nevus. 

Figuro 1. 
Molformación azul 
violóceo o nivel ouriculor 
y de cuello. 

Figuro 2. Mcdformociones de nevo ozul c::on cic::otriz 
queloide. 

Figuro 3. Nevo azul en óreo peribuc::ol con presencio 
L---...J de cicatriz queloide. 
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El tratamiento farmacológico que recibe es con esteroide local 
Triamcilona 25mg por lesión, en no más de tres lesiones 
mediante infiltración intralesional para mejorar la apariencia de 
las cicatrices queloides, debido 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 (acenocumarina 0.25mg/dfa) por las 
malformaciones cavernosas para prevenir la formación de 
trombos. 

Lo paciente acude al servicio de Odontopediatrío o su cito de 
control, en donde o lo exploración introorol se observan muco­
sos hidratados, vosculorizodos, nevo en dorso de la lengua, 
procesos óseos íntegros y continuos, dentición permanente, pre­
sencia de caries arrestados en caras oclusales de molares, restos 
radiculares de diente 65 (Figura 5), erupción ectópico del diente 
35 (Figura 6). 

Figuro 6. Erupción ectópico del 
diente 35. 

caso clínico 

Figuro 5. Se observo resto 
radicular de diente 65. 

Se realizó interconsulta con el servicio de hematologío debido a 
que la paciente está en tratamiento con acenocumarina (0.25mg 
/día) por lo que se indicó la suspensión del anticoagulante cinco 
días previos al tratamiento, se realizó biometría hemática 
completa con valores de: hemoglobina (13.30g/dl), hemo­
tocrito (40.7%), cuenta total de plaquetas (BO,OOOul) y tiempos 
de coagulación (INR 1.12) dentro de rangos normales para el 
tratamiento. Se realizan las extracciones, lo colocación de sello­
dores en 3 7 y 4 7 por presentar ocóm u lo de placa dentobacteri na 
y amalgama por vestibular en diente 37; lo paciente se retira sin 
datos de sangrado activo. Por los condiciones médicos de la pa­
ciente y el alto riesgo a caries que tiene, se realizo un tratamiento 
preventivo, ya que estos pacientes pueden tener alteraciones 
ploquetarios considerables y sangrado espontáneo por lo que se 
indicó como tratamiento preventivo el uso de posta dental con 
1.000ppm de flúor. Se reinicia el tratamiento con acenocu­
morina un día después del procedimiento odontológico. Se dan 
citas de control codo seis meses o la paciente. 

Figura 7 . 
. Oclusallnferior final. 

Figuro 7. 
Oclusal Superior final. 
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Discusión 

Debido al antecedente de malformaciones cavernosas que se pre­
sentan en este síndrome hace necesario el uso de anticoagulantes 
orales. 

La ocenocumarina es un anticoagulante oral que inhibe lo bio­
síntesis de las proteínas de la coagulación dependientes de 
vitamina K (fodores VIl, IX, X y protrombino). Es metabolizado o 
través del hígado y excretada por la orina. 

La acción de lo acenocumarino prolonga los tiempos de coagu­
lación principalmente el tiempo de protrombino (TP) que equivale al 
tiempo que requiere formar fibrina y con ello la estabilización del 
coagulo; por lo que este parámetro debe ser revisado previó alma­
nejo. El INR (Rango Internacional Normalizado) se utiliza para 
valorar el grado de anticoagulación terapéutica y se obtiene del TP 
del paciente/TP testigo elevado al ISI (fndice de Sensibilidad 
Internacional). 

El riesgo de sangrado en un procedimiento dental invasivo, 
dependerá del nivel de INR del paciente. Los siguientes valores indi­
can los paró metros de atención de acuerdo aiiNR: 

1 Normal. 
<2 Cirugía bucal. 
2.0-2.5 Exodoncia. 

3 Rehabilitación bucal. 
>3.5 Diferirtratamiento . 

.fSi el procedimiento odontológico amerita la reducción de la ace­
nocumarina, primero deberó confirmarse el valor adecuado de INR 
que generalmente será 2 o 3 días después de la reducción . 

.r Analgésicos: Evitar AINES como la aspirina, ya que es un antia­
gregante plaquetario, lo que nos puede provocar un mayor riesgo 
de sangrado . 

.fRevisión de biometría hemótica completo (observar valores de 
hemoglobina, hemotocrito) . 

.r Manejo gentil de tejidos blandos . 

.r Concientizar a 1 paciente en la importancia de mantener una sa­
lud bucal óptima para evitar la inflamación de los tejidos gingivales 
que incrementan el riesgo de sangrado . 

.rEs conveniente reo lizar una ortopantomog rafia previa a cual­
quier tratamiento dental, debido o lo posible presencio de tumores 
vasculares intra6seos6 y prevenir el riego de so ngrado. 

.r Disponer de hemostáticos locales como Gelfoam, trombina, sur­
gicel,etc. 

Conclusiones 

La identificación temprana de los pacientes con lesiones compa­
tibles con el síndrome Blue Rubber Bled Nevus (BRBNS), es 
importante porque es factible que se localicen o nivel de cabezo y 
cuello. 
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Debido a los antecedentes de anemia crónica se debe disponer de 
exámenes de laboratorio que muestren evidencio cuantitativa de los 
valores hematológicos para prevenir el riesgo de infección o retraso 
en el proceso de cicatrización por hipoxia tisular secundaria a ane­
mia. 

Debe valorarse de manera conjunta la anticoagulación oral 
poro minimizar el riesgo de sangrado durante el procedimiento 
odontológico, debemos disponer de hemostáticos locales y el 
mecanismo de acción de cada uno de ellos para la elección de 
hemostático adecuado, entre estos tenemos lo trombino tópico, 
Gelfoam, Surgicel. Además se debe verificar los tiempos de 
coagulación e INR, que estos se encuentren dentro de los rangos 
permisibles poro realizar el tratamiento, como fue en el coso de lo 
paciente cuyo INR se encontraba en 1.12 posterior a la suspensión 
de la acenocumarina, lo que nos permitió realizar el procedimiento 
odontológico dental sin complicaciones. 
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