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ComuniCaCiones breves

Síndrome de Bean, reporte de un caso
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Bean’s syndrome: case of one riport

RESUMEN
El Síndrome de Bean o Síndrome de nevus azules múltiples en tetilla de goma, es una entidad rara que se caractriza por 
malformaciones vasculares venosas, tanto cutáneas como sistémicas, con compromiso frecuente del tracto gastrointestinal. 
Es importante reconocer las lesiones cutáneas lo más tempranamente posible para realizar un diagnóstico y tratamiento 
oportuno, y así evitar complicaciones. La morbilidad y mortalidad dependen del grado de compromiso visceral. Presentamos 
el caso de un paciente peruano con lesiones cutáneas de larga data y anemia crónica, que es evaluado y diagnosticado luego 
de ser operado de emergencia por una obstrucción intestinal.
 Palabras claves: Síndrome de Bean, Malformación vascular.
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ABSTRACT
Bean´s Syndrome or Blue Rubber Bleb Nevus Syndrome (BRBNS) 
is a rare entity, characterized by cutaneous venous malformations, 
as well as venous malformations in other organs, with frequent 
gastrointestinal tract involvement. It is important to identify the 
cutaneous lesions as early as possible, to establish the diagnosis 
and begin early treatment, avoiding later complications. The 
morbidity and mortality associated with the disease depends 
on the degree of visceral involvement. We present the case of 
a peruvian patient with long-standing cutaneous lesions and 
chronic anemia, who is evaluated and diagnosed after emergency 
surgery due to an intestinal obstruction.
Key Words: Bean´s Syndrome, Vascular malformations.

INTRODUCCIÓN

El síndrome de Bean es una patología rara, de herencia 
autosómica dominante que cuenta hasta el momento 
con 200 casos reportados en la literatura mundial1. Se 
caracteriza por presentar múltiples malformaciones 
vasculares cutáneas asociadas con mayor frecuencia 
a lesiones viscerales, la más frecuente es en el tracto 
gastrointestinal. En 1860, fue descrito por primera vez 
por Gascoyen; sin embargo en 1958, William B. Bean fue 
el que describió las lesiones y acuñó el término de “blue 
rubber bleb nevus síndrome” (BRBNS)2. Se presenta 
un paciente de 17 años con historia de anemia crónica, 
lesiones en miembros inferiores desde el nacimiento que 
fue operado por intususcepción intestinal.

CASO CLÍNICO

Paciente varón de 17 años natural y procedente de Barranco 
- Lima, estudiante de tercer grado de secundaria. Como 
antecedente de importancia, cursó con anemia severa 
desde la infancia y en una oportunidad, incluso, llegó a ser 
transfundido.
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Ingresa a Emergencia de Cirugía para ser intervenido por 
obstrucción intestinal. Los hallazgos operatorios fueron: 
intususcepción ileo-cólica, con múltiples tumoraciones 
violáceas mamelonadas en asa delgada. 
Debido a la presencia de lesiones en miembros inferiores, 
se realiza interconsulta a Dermatología. Se evidencian 
múltiples lesiones nodulares violáceas de consistencia 
gomosa de 1cm de diametro en ambos pies que se extienden 
hasta las piernas (Figura Nº 1). Estas lesiones las presenta 
desde el nacimiento; iniciaron como máculas que con el 
pasar del tiempo se transformaron en placas y luego en 
nódulos, que al mínimo traumatismo sangraban. 
Como diagnóstico se planteó: malformación vascular 
cutánea con posible compromiso sistémico; para ello, se le 
tomaron varios exámenes auxiliares. 

Hemoglobina de ingreso fue de 6,7 g/dl que luego 
de ser transfundida subió a 9,6 g/dl; leucocitos en 
12,480 µl, plaquetas en 327 000 mm3. Perfil bioquímico: 
úrea 27mg/dl, creatinina 0,51 mg/dl y glucosa 98mg/dl. 
Perfil hepático: TGO: 15 U/L, TGP: 13 U/L y fosfatasa 
alcalina: 78 U/L.
Se realizó ecografía doppler en ambos miembros inferiores 
donde no se encontró signos de trombosis venosa o 
arterial. En la tomografía axial computarizada trifásica se 
evidenció a nivel hepático, múltiple formaciones nodulares 
homogénas hipervasculares en fase arterial; la de mayor 
tamaño mide 39 x 26 mm ubicada en el segmento VII, 
otras de 18 x 9 mm en el segmento IV y 10 x 5 mm en el 
segmento VI (Figura Nº 2).
Los hallazgos de la endoscopia digestiva alta, muestran 
que en la curvatura mayor hay lesiones vasculares elevadas 
con una medida de 10 a 20 mm en forma de “donas” de 
coloración azulada que presentan sangrado fácil al roce. 
Se decide realizar una biopsia de piel donde se evidencia 
a nivel de dermis sacos vasculares irregulares, de paredes 
delgadas, compuestos por una sola capa de células 
endoteliales, compatible con una malformación vascular 
venosa (Figura Nº 3). 
La pieza quirúrgica a la macroscopía, presenta nodulaciones 
de color violaceo que obstruyen la luz intestinal. A la 
microscopía, a nivel de la submucosa se aprecia sacos 
vasculares irregulares de aspecto similiar a la biopsia de 
piel (Figura Nº 3). 
Se confirma el diagnostico de Síndrome de Bean y se 
decide hacer interconsulta a gastroenterología para iniciar 
tratamiento con octreótide, un análogo de la somatostatina 

Figura Nº 2. TAC trifásica fase arterial: Se evidencia en segmento VII hepática, 
lesión nodular homogénea hipervascular de 39 x 26 mm. (flecha roja).

Figura Nº 1. Lesiones tipo nódulo violáceas de consistencia gomosa de 5mm 
de diametro, no dolorosas en ambos miembros inferiores.
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Figura Nº 3. A) Lesión dérmica: nódulo violaceo en pie. B) Lesión tumoral en la luz de asa intestinal delgada. C y D) Histología se aprecia sacos vasculares irregulares 
con contenido de globulos rojos, rodeado de una capa de células endoteliales compatible con malfomación vascular venosa.

para evitar sangrado posterior. El paciente cursa con 
evolución favorable por lo que se decide darle de alta, y 
continuó controles por consultorio externo con suplemento 
de hierro vía oral.

DISCUSIÓN

El síndrome de Bean o Síndrome de nevus azules en tetilla 
de goma, en inglés “Blue Rubber Bleb Nevus Syndrome 
(BRBNS)”, es una enfermedad rara de herencia autosómica 
dominante; aunque en la mayoría de los casos se presenta 

espontáneamente. Dentro de la etiología se postula mutación 
de gen del cromosoma 9p3.
Existen 3 tipos de presentaciones cutáneas: el tipo I que se 
caracteriza por presentar malfomaciones venosas grandes 
que pueden ser deformantes comprometiendo estructuras 
importantes. El tipo II, la más común, presenta lesiones 
nodulares, azuladas de consistencia gomosa, asintomáticas 
como el paciente presentado en el caso clínico; y el tipo 
III caracterizado por lesiones tipo máculas o pápulas 
azuladas irregulares4.
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Las lesiones cutáneas son congénitas y tienden a incrementar 
de tamaño con la edad. Los sitios de presentación más 
frecuente son tronco, perineo, miembros superiores 
e inferiores. El tamaño puede ser de 1mm a 10cm y 
generalmente son asintomáticas, excepto si se produce un 
trauma causando sangrado profuso o dolor si es que estas 
son muy grandes5,6.
El compromiso extra cutáneo puede ser diverso, pudiendo 
afectar el sistema nervioso central, la tiroides, los riñones, 
los pulmones, la vejiga y el hígado; produciendo así 
múltiples manifestaciones según el órgano afectado7. La 
afección principal es del tracto gastrointestinal pudiéndose 
presentar desde la boca hasta el ano, generando anemia 
crónica por pérdida sanguínea constante o incluso 
hemorragia digestiva alta o baja masivas. La obstrucción 
intestinal por intususcepción ileo-cólica es la complicación 
quirúrgica más frecuente generando una alta mortalidad8.
El diagnóstico se basa en la observación de las lesiones 
cutáneas. Se debe investigar sangrado intestinal crónico con 
exámenes auxiliares como hemograma completo, Thevenon 
en heces, endoscopia digestiva alta y colonoscopia. De 
sospechar otro compromiso sistémico, los estudios de 
imágenes pueden ser de gran ayuda. En nuestro paciente se 
realizó un tomografía axial computarizada trifásica donde 
se envidenció afectación hepático9.
La biopsia de piel muestra a nivel de la dermis papilar 
canales irregulares vasculares de aspecto cavernosos, 
rodeado de una delgada capa de células endoteliales planas, 
siendo compatible con una malformación vascular venosa10.
El diagnóstico diferencial debe realizarse con todas las 
enfermedades que presentan malformaciones cutáneas 
con compromiso sistémico como: hemangiomatosis difusa 
neonatal, glomangiomatosis familiar, Síndrome Maffuci, 
Síndrome Klippel Trenaunay Weber, Síndrome de Rendu-
Osler-Weber, entre otras patologías11.
El tratamiento de las lesiones está indicado cuando 
presenta un problema funcional. Se han propuesto 
múltiples opciones terapéuticas como: escisión quirúrgica, 
electrodesecación, escleroterapia, láser de rubí, argón 
y dióxido de carbono, siendo el láser de luz pulsada el 
más efectivo12. En cuanto a las manifestaciones sistémicas 
principalmente del tracto digestivo, usar suplemento 
oral con hierro es beneficioso cuando no hay presencia 
de sangrado activo. Se ha descrito tanto el uso de 
propanolol como de octreótide, este último es un análogo 
de la somatostatina que disminuye el flujo sanguíneo 
a nivel gastrointestinal por lo cual habría menos riesgo 
de sangrado8. Se ha reportado el uso de Sirolimus o 

Rapamicina para tratar esta patología, el mecanismo 
de estos fármacos es inhibir la neoangiogénesis y la 
proliferación de células tumorales y esto se reflejaría en 
la disminución del tamaño de las lesiones así como en el 
sangrado13,14.

CONCLUSIÓN

El Síndrome de Bean es una patología de baja incidencia, 
que debe ser considerado dentro de los diagnósticos 
diferenciales por el dermatólogo al evaluar a un paciente con 
lesiones cutáneas congénitas y anemia crónica, debiendo 
siempre investigar la presencia de lesiones viscerales 
principalmente del tracto gastrointestinal, las cuales podrían 
ser la causa de la disminución de la hemoglobina. Debemos 
hacer un diagnóstico temprano y un manejo terapéutico 
adecuado para evitar complicaciones que en algunos casos 
puede ser mortales.
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