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RESUMEN

Vardn de 18 anos, con tiempo de enfermedad de siete dias caracterizado por debilidad, cansancio y mareos. En
el examen fisico se evidencio gran palidez y lesiones nodulares, irregulares, no dolorosas, azuladas, de diferentes
tamafios ubicadas en ambos pies e hipogastrio. Ingresé con hemoglobina de 2 g/dL. En la endoscopia digestiva alta,
hubo nueve lesiones vasculares elevadas, de tamaro variable, bordes regulares, superficie lisa, algunas de aspecto
violdceo dispersas en el fondo gdstrico compatibles con sindrome de Bean.

PaLABRAs cLAVE. Sindrome de Bean, malformacion vascular, anemia ferropénica.

ABSTRACT

An 18 year-old-man with seven days of disease duration,
presented with weakness, fatigue and dizziness. At physical
examination, it was found pallor and non tender and irregular
nodules, bluish and different sizes on feet and hypogastrium.
He had hemoglobin 2 gldL and on endoscopy there were
many deep bluish nodules with smooth surfaces in gastric
compatible with Bean’s syndrome.

Kev worps: Bean syndrome, vascular malformation, iron
deficiency anemia.

INTRODUCCION

Las lesiones nodulares vasculares pueden clasificarse de
diversas formas; sin embargo, en 1996, la Sociedad para
el Estudio de Anomalias Vasculares logré el consenso
para clasificarlas.' Esta clasificacion es la siguiente:

® Malformaciones vasculares (anomalias estructurales
con recambio endotelial normal):

— Simples (venosas, linféticas, capilares o arteriales)

— Combinadas (malformaciones arteriovenosas)

I Médico internista. Departamento de medicina Interna, Hospital Nacional
Arzobispo Loayza.

® Tumores vasogénicos (crecimiento neopldsico de
células endoteliales, tumor vascular):

— Hemangiomas (congénitos o infantiles)
— Hemangioendotelioma Kaposiforme

- Hemangiopericitoma

— Granuloma piégeno

— Hemangioendotelioma

Durante la vida fetal los plexos capilares formados se
diferencian en canales arteriales, venosos y linféticos.
Las malformaciones se desarrollan si ocurre alguna
anomaliaduranteel cursodelaconstruccion vascular. Asi,
la anastomosis entre arteria y vena causa malformacion
arteriovenosa; la anastomosis entre arteria mayor y
vena mayor causa fistula arteriovenosa; anomalia en
una vena desarrolla malformacion venosa; anomalia en
un canal linfatico desarrolla una malformacion linftica
y anomalia en capilares constituye una malformacién
capilar.

Existen diferentes sindromes que se presentan como
malformaciones o tumores vasculares; algunos
familiares y otros esporddicos. En general, las
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Figura 3. Lesiones abdominales.

SINDROMES CON MALFORMACIONES VASCULARES,
SEGUN FLUJOS DETERMINADO POR ECO-DOPPLER
® De flujo alto

— Sindrome de Rendu-Osler-Weber: dilatacion de
pequefios vasos sanguineos de piel y mucosas que
producen epistaxis y hemorragia del tubo digestivo.

Figura |. Lesiones nodulares azuladas.

— Sindrome de Parkes-Weber: sobrecrecimiento del
miembro afectado con pequeiias fistulas o shunts

malformaciones vasculares son diagnosticadas con base .
arteriovenosos.

en la historia clinica y los hallazgos fisicos, ademds o
de la determinacién de flujos mediante eco-Doppler ~ ® De flujo bajo

(deteccion de velocidad de flujo y flebolitos). Asi, las — Sindrome de Klippel-Trénaunay: malformaciones ca-
malformaciones vasculares de bajo flujo son las mds pilares 0 manchas en vino porto que cubren 4reas de
comunes.' las extremidades y tienden a involucionar con la edad.

Figura 2. Lesion exofitica en el primer dedo del pie derecho. Figura 4. Lesion vascular elevada en el cuerpo gastrico
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— Sindrome de Sturge-Weber: capilar caracterizada
por mancha en vino porto en la cara y
malformaciones vasculares en la piamadre y
coroides en el drea del trigémino.

— Sindrome de Proteus: aumento de partes blandas,
nevi en tejido conectivo, malformaciones vascu-
lares y crecimiento asimétrico de huesos.

— Sindrome de Gorham-Stout: malformaciones lin-
féticas con lisis dsea criptogénica.

- Sindrome de Maffucci: encondromatosis, princi-
palmente de las extremidades complicada con
multiples malformaciones (venosas y raramente
linfaticas).

- Sindrome de Bean (SB) o sindrome del nevus
vesicular de goma azul: caracterizado por malfor-
maciones venosas digestivas y de piel.

Se presenta el caso de un paciente con anemia severa
y lesiones nodulares dérmicas y de fondo géstrico,
compatibles con SB.

PRESENTACION DEL CASO

Varén de 18 aflos de edad, estudiante de secundaria, natu-
ral y procedente de Lima, que refiere que una semana an-
tes del ingreso presentd debilidad generalizada y cansan-
cio, y que dos dias antes del ingreso se afladié mareos que
empeoraron progresivamente. Neg6 sangrado evidente.

Antecedentes

Alos cinco afios de edad: lesion en el hombro izquierdo
desde el nacimiento, de crecimiento lento, que llega
a medir 5 cm de didmetro, motivo por el cual le
diagnosticaron “hemangioma”. A los ocho afios de
edad: notd la aparicion de una lesién nodular, semidura
de color azulado, no dolorosa, de aproximadamente
0,5 cm de didmetro en la planta del pie izquierdo; luego
de algunos meses aparecieron otras lesiones de similares
caracteristicas en plantas y primer dedo de los dos pies.
Alos 11 afos de edad y después de sufrir un traumatismo
local, la lesién del primer dedo del pie derecho sangré
en forma abundante y aument6 de volumen. A los
12 aflos aparecieron otras lesiones en hipogastrio de
2 cm de didmetro. Hace un afio fue hospitalizado por
presentar un cuadro similar al actual, refirié que tuvo
“hemoglobina de 1 g”, por lo que recibid transfusién de
tres paquetes globulares.

Cirugfas: apendicectom{a a los 12 afios (luego de la cual
aparecieron lesiones nodulares cercanas a la cicatriz

operatoria). Hace cinco meses presentd cuadro de
intususcepcion intestinal, por lo cual fue operado de
emergencia; y, que le encontraron lesiones intestinales
nodulares azuladas de caracteristicas similares a
las localizadas en las plantas de pies y le realizaron
endoscopia digestiva alta con presencia de lesiones
iguales a las halladas en las asas intestinales.

Examen fisico

Presién arterial 110/60 mmHg; frecuencia cardiaca,
105/min; frecuencia respiratoria, 18/min. Palidez 3+.
Muiltiples lesiones nodulares, irregulares, no dolorosas,
azuladas y viol4ceas, de diferentes tamafios (0,5 a 3
cm de didmetro) ubicadas en plantas, dorso de ambos
pies, primer dedo del pie derecho (Figuras 1y 2)y
en hipogastrio (Figura 3). Soplo sistélico. Resto del
examen fisico sin alteraciones.

Exdmenes auxiliares

Hemoglobina, 2 g/dL; anisocitosis 2+; hipocromia 3+;
microcitosis 3+. El resto de los exdmenes fueron
normales. El paciente recibe multiples transfusiones de
sangre, hasta alcanzar hemoglobina de 8,1 g/dL.

Endoscopia. Presencia de nueve lesiones vasculares
elevadas de 18 x 12 mm aproximadamente, de bordes
regulares, superficie lisa, algunas de aspecto violdceo
en el fondo gastrico (Figura 4). Pliegues normales.
Conclusién: lesiones vasculares géstricas multiples, SB.

DISCUSION

EI SB fue descrito por Bean, en 1958, es caracterizado
por malformaciones venosas del tracto gastrointestinal
y de la piel; pero, fue Gascoin quien inicialmente
describié una malformacién venosa cutdnea complicada
con hemorragia a nivel del tubo digestivo, en 1860.!
Este sindrome ha sido reportado en 200 pacientes,
muchos de los cuales son de raza blanca.

La fisiopatologia de la enfermedad es desconocida y en
la mayorfa de ellos es esporddica y en algunos casos
se asocia a una herencia autosémica dominante. Se ha
postulado la participacién de factores neuroendocrinos,
tales como semaforinas e integrinas, que serfan
responsables de la proliferacion de las malformaciones
vasculares. 2 Otra hipétesis involucra la sobreexpresion
del receptor del factor de crecimiento de células madre
(c-kit) en el citoplasma de las células endoteliales con
preferencia en vasos de pequefio calibre (las células
endoteliales normales de vasos adultos no muestran
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expresion c-kit mientras que positividad parcial de
c-kit ha sido descrito en el contexto de angiogénesis y
reportado en pacientes con angiosarcoma).*’

Histolégicamente, las lesiones son similares a otras
malformaciones venosas, caracterizadas por un cluster
de espacios capilares dilatados irregulares limitados por
una delgada capa de células endoteliales en la dermis o
el tejido graso subcutdneo.’

La edad de diagnéstico de este sindrome oscila entre el
nacimiento y la edad adulta. Por lo general, las lesiones
cutdneas se presentan poco después del nacimiento, de
tamafio variable y frecuentemente incrementan tanto
en tamafio y nimero con la edad, sobre todo luego
de traumatismos, como en el caso de la lesion del pie
derecho y las lesiones de la pared abdominal del paciente
del presente estudio. No sangran espontdneamente ni
sufren cambios malignos.®

En una de las mds grandes revisiones de SB en 120
pacientes, el compromiso cutdneo se presentd en 93 %
de casos, compromiso gastrointestinal en 76 %, SNC en
13 %, higado 11 % y musculo 9 %. El compromiso de
varios érganos fue un hallazgo comin en el 87 %. En
el 30 % de casos en quienes se consigna el momento
del diagndstico, estas estuvieron presentes desde el
nacimiento; desde la infancia en 9 %, nifez 48 %,
adolescencia 9 % y vida adulta 4 %5

Existen tres tipos de lesiones bien descritas en este
sindrome:*®

® Tipo I: malformaciones venosas grandes, desfigu-
rantes que aumentan de tamafio progresivamente y
pueden obstruir tejidos vitales.

® Tipo II: el mds comin, es la tipica descripcién en
tetina de goma, saco de paredes delgadas lleno de
sangre de color azulado, ficilmente comprensible
y que se vuelve a llenar lentamente cuando cede la
presion; asintomdtica o dolorosa con hiperhidrosis
(por proximidad a glandulas sudoriparas).

® Tipo III: m4cula o pdpula irregular azul-negruzca;
pueden ser tipo punctata, estar al lado de un nevi
pigmentado y raramente palidece a la presion.

Las lesiones cutdneas suelen ser numerosas (a veces
superiores a 100; el paciente tenfa mds de 20 lesiones),
asintomaticas, de coloracion azulada-violacea, tamafio
entre 1 y 2 cm y compresibles al tacto, llamandose
nevus azul en tetina de goma por su consistencia
similar al caucho. Es poco frecuente que sea dolorosa
(por compresién de fibras musculares que rodean
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la malformacién). Las lesiones dérmicas pueden
encontrarse en cualquier superficie, pero més frecuente
es el compromiso de tronco (93 %), miembros inferiores
(86 %), cadera (36 %) y cara (26%). El paciente
presentado tenfa claramente una malformacion tipo II,
con mayor compromiso en miembros inferiores.

Las lesiones intestinales pueden aparecer desde la boca
hasta el ano y condicionar un cuadro de anemia crénica
por deficiencia de hierro o de hemorragia digestiva
activa, presentdndose a veces en forma de melena.

Xue-Li Jin y col.” describen el caso de una paciente
con historia de palidez y fatiga con una lesiéon nodular
en parpado superior izquierdo desde el nacimiento y
diagnosticada de anemia por deficiencia de hierro cinco
afios antes, similar al caso presentado, que tuvo anemia
grave por deficiencia de hierro, sin pérdidas evidentes
un afo antes.

Las lesiones intestinales pueden también producir
dolor abdominal, o pueden complicarse con ruptura
intestinal, intususcepcién, vélvulos, infarto y puede
ocasionar incluso la muerte.®’* El paciente del presente
caso fue intervenido quirtrgicamente cinco meses antes
del ingreso, por un cuadro de intususcepcién intestinal.
Tal como describe Wang,'"” en un paciente de 19 afios,
con historia de hemangiomas muiltiples en extremidades
y episodios recurrentes inexplicables de anemia
hipocrémica en tratamiento con suplementos de hierro y
que llega a la emergencia por melena y dolor abdominal
de una semana de evolucidn; los hallazgos tomogréficos
demostraron la presencia de intususcepcion intestinal
(signo del circulo concéntrico o de la dona), que requiri6
la remocién del yeyuno incarcerado.

De igual manera, Lee’ describe el caso de un adulto
de 37 aflos que presenta dolor abdominal, nduseas y
vomitos de 12 horas de evolucidn, y en el que en la
tomografia se observan signos claros de intususcepcion,
dilatacién de asas de intestino delgado, hemangiomas
hepéticos y lumbar. Asimismo, Deshpande’ describe
el caso de un adulto que presenta dolor abdominal
intermitente y melena de tres afios de evolucién con
hallazgos tomogréficos compatible con intususcepcion
yeyunal y hemangiomas hepdticos y subcutdneos
en pared abdominal. Con estas evidencias, se debe
concluir entonces que existe la posibilidad de existencia
de compromiso del tubo digestivo tipo intususcepcion
intestinal, hemorragias intramural, infartos, vélvulos,
etc. en pacientes que tienen lesiones cutdneas nodulares
y que se presentan con abdomen agudo.’
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Si las lesiones se presentan a otro nivel, como por
ejemplo en el cerebro, puede manifestarse clinicamente
como epilepsia, infarto cerebral o hemorragia >’

El diagndstico de SB es sobre todo clinico, y se basa en
la presencia de lesiones cutdneas caracteristicas con o
sin sangrado gastrointestinal y con o sin compromiso de
otros 6rganos.’

La endoscopia sigue siendo el método de eleccion
para detectar lesiones gastrointestinales. La radiografia
de abdomen simple puede mostrar calcificaciones
que representan lesiones viscerales trombosadas
calcificadas (flebolitos). El uso de cdpsula endoscépica
es una técnica no invasiva bien aceptada y tolerada por
los pacientes y puede ser empleado como herramienta
diagndstica complementaria en el SB.7

Los estudios con bario pueden mostrar defectos de
relleno causado por pdlipos sésiles. La tomografia y la
resonancia magnética ayudan en localizar las lesiones,
mientras que la angiografia revela pequefias lesiones
hemangiomatosas, por lo que es més titil en el caso de
sangrado activo.’

Las lesiones cutdneas usualmente son asintomaticas
y no requieren tratamiento alguno. Cuando las
lesiones ocurren en dreas de mayor riesgo de trauma
o en articulaciones, el tratamiento quirdrgico, la
escleroterapia o fotocoagulacion con ldser pueden ser
usados.’

Las lesiones digestivas son tratadas con métodos
endoscdpicos, quirtrgicos o una combinacién de ambos.
Han sido eficaces para la disminucién de transfusiones
de sangre y han mejorado de manera muy importante
la calidad de vida de los pacientes. En la actualidad
se estdn imponiendo técnicas mixtas de endoscopia y
cirugia. La esclerosis de las lesiones con argén parece
tener resultados esperanzadores.’

En pacientes con sangrado minimo cronico, agentes
antiangiogénicos —como corticoides, interferén alfa,
gammaglobulina y octeotrida (por reduccién del flujo
esplacnico)— han sido probados con algin grado, pero

los beneficios a largo plazo son controversiales.’” Se
reporta también el uso sirolimis (antiangiogénico),
con reduccién de lesiones vasculares en tubo digestivo
y musculo y buena respuesta a los 20 meses de
seguimiento.” Lamentablemente la descontinuacion de
estos tratamientos lleva a recurrencia de la enfermedad."

Durante su hospitalizacion, el paciente recibe multiple
transfusiones y terapia hematinica. No requirié cirugia
y su evolucién fue favorable.
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