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e 2 HENETRESUMO

Descreve-se um doente de 71 anos. sexo masculino, com antecedentes de alcoolismo créni-
co, admitido no Servigo de Medicina do Centro Hospitalar de Coimbra em 15/12/95 por um
quadro de astenia, emagrecimento, ictericia e dores abdominais com inicio 6 meses antes da hos-
pitalizagdo. O exame fisico geral, normal, contrastou com a observagdo dermatoldgica, salien-
tando-se para além de ictericia a presenca de lesdes angiomatosas miiltiplas, de 1 a 5 cm de
didmetro, localizadas & mucosa oral, pescogo, decote e axila esq.’, salientes, azuladas,
depressiveis a pressdo, realizando o tipico sinal da tetina. Estas lesoes evoluiam hd cerca de 15
anos. Os exames complementares revelaram uma anemia normocrémica e normocitica, ictericia
colestdtica e a presenca de um angioma digestivo de localizagiio esofdgica. A bidpsia cutinea
excisional de um elemento angiomatoso revelou uma estrutura histolégica de angioma caver-
noso. Efectuou posteriormente uma angiocintigrafia que demonstrou imagens sugestivas de
lesdes angiomatosas profundas, localizadas a nivel dos membros inferiores, face e regido cervi-
cal. Os autores tiveram oportunidade de observar os parentes de 1° grau, os quais aparentemente
no apresentavam lesdes angiomatosas semelhantes. Concluiram estar perante um Sindrome de
Bean, provavelmente na sua forma esporadica. O tratamento foi sintomdtico e o doente encon-
tra-se bem.

Blue Rubber Bleb Nevus Syndrome
or Bean’s Syndrome - A Rare Cause of Gastrointestinal Bleeding

A 71 year-old male who had previously suffered from chronic alcoholism was admitted to
the Internal Medicine Service of Coimbra Hospital Center in January 1996 due to asthenia, loss
of weight, icterus and abdominal pain, clinical features that had begun six months before admit-
tance to hospital. A physical examination revealed that, in addition to icterus, the patient pre-
sented multiple hemangiomas of 1 to 5 cm in diameter, located in the oral cavity, neck, breast
and left axilla. These lesions were bluish, elevated and with a rubber-nipple consistency, and had
been developing for about 15 years. Subsequent examination revealed normocytic nor-
mochromic anemia, cholestatic icterus and the existence of a gastrointestinal hemangioma locat-
ed in the esophagus. Excisional biopsy of an element proved that it was cavernous hemangioma.
A subsequent angio-scintigraphy indicated other aspects suggestive of deep hemangiomas locat-
ed in the legs, face and cervical region. The authors had the opportunity of examining other
members of the patient’s family, who apparently did not exhibit similar lesions. They concluded
that it was a case of Blue Rubber Bleb Nevus Syndrome (BRBNS), probably in its sporadic
form. Treatment was essentially conservative and the patient is well.
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INTRODUCAO

O BRBNS ¢ uma angiomatose cutineo-visceral ra-
ral:7, de ocorréncia esporadica ou familiar (autossémica
dominante), descrita pela primeira vez em 1958 por
William Bennet Bean?4:6 e caracterizada por:

 angiomas cutineos de dimensdes varidveis, de co-
loragdo azul viol4cea, salientes, de consisténcia eldstica
comparada a de uma tetina. Sob pressdo esvaziam o seu
conteiido, retomando lentamente o aspecto inicial apds
descompresszo. Esta caracteristica € considerada o sinal
essencial do elemento cutineo (sinal da tetina). A estru-
tura histolégica é a de um angioma cavernoso?, localiza-
do na derme profunda.

* angiomas do aparelho digestivo: constituem o segun-
do elemento do Sindrome, localizando-se sobretudo na
mucosa intestinal!-3 e, por vezes, no estdbmago. Sio sede
frequente de hemorragias que se traduzem por uma ane-
mia hipocrémica6.8, por vezes grave ou mesmo fatal.

» outras localizagbes tém sido referidas, nomeada-
mente cérebro, coracgdo, rins, figado, pulmdes, glandulas
salivares, lingua e muisculos esqueléticos.

O tratamento é sintom4tico2-8, médico e/ou cirtirgico:
correc¢do de anemia; ablacgdo de lesdes cutineas
inestéticas; injeccdo de substincias esclerosantes ou
embolizantes vasculares; ressec¢o intestinal segmentar;
fotocoagulagdo endoscépica com laser!-2.

CASO CLINICO

AS, 71 anos de idade, raga caucasiana, residente em
Campelo, Figueir6é dos Vinhos, reformado (ex-agricul-
tor) foi hospitalizado a 15/12/95 no Centro Hospitalar de
Coimbra por astenia e emagrecimento. Reportou o inicio
das queixas cerca de 6 meses antes da hospitalizag@o,
consistindo em astenia progressiva e emagrecimento de
aproximadamente 10 kgs associadas a episddios oca-
sioniis de dores abdominais inespecificas localizadas
nos quadrantes superiores do abdémen. O inquérito sin-
tomatico por orgdos e sistemas foi negativo para outras
queixas significativas. Referia um internamento anterior
em 1981 no mesmo Hospital, por quadro semelhante,
tendo alta melhorado, porém sem diagnéstico conhecido.

Dos antecedentes pessoais destacavam-se os hébitos
etilicos (ingestdo de aproximadamente 80 gramas de
dlcool/dia) que mantinha desde hd mais de 10 anos. Os
antecedentes familiares eram irrelevantes.

O exame objectivo geral, normal, contrastou com a
observagdo dermatoldgica, observando-se, para além de
ictericia das conjuntivas, a presenga no tegumento cuti-
neo e mucosa oral de lesdes angiomatosas multiplas,
salientes, azuladas, depressiveis a pressdo, realizando o

tipico sinal da tetina (Fig. I e 2). Estas lesOes, irregular-
mente arredondadas, variando em didmetro entre 0.5 a 2
em, em numero de 10 a 12 elementos, localizavam-se,
sem sistematizacio, ao tegumento do pescoco, decote,
axila esquerda e ainda & mucosa oral (1abio e lingua).
Nio se faziam acompanhar de qualquer sintomatologia
subjectiva e evoluiam h4 cerca de 15 anos.

Fig. 1 - Angioma Cutdneo localizado na regido anterior do
pescogo antes de sofrer compressdo

Fig. 2 - Sinal da tetina. O angioma esvazia o seu contetido apds
sofrer compressdo

Foram consideradas as seguintes hipSteses diagndsticas:

1. Hepatite (alcodlica? virusal?)

2. Angiomatose cutdneo-mucosa

3. Neoplasia oculta

Os exames complementares inicialmente solicitados
foram: hemograma com leucograma e férmula leucoci-
taria, velocidade de hemossedimentagdo, bioquimica
incluindo provas da fungfo hepdtica e renal, sumdria de
urina, protrombinémia, proteinograma electroforético do
soro, marcadores das hepatites virusais, radiografia tora-
cica, electrocardiograma e endoscopia digestiva alta.

Solicitimos ainda a colaboragdo do Servico de
Dermatologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra
(HUC), para avaliagdo e eventual classificagdo da
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angiomatose cutineo-mucosa observada no nosso
doente.

RESULTADOS (Valores alterados ou relevantes):
Hemograma: Hgb 10.5 g/dl; VGM 94 f1; CH.C.M. 33.
Velocidade de hemossedimentagdo: 48 mm a 1* hora.
Transaminases (T.G.0 92 U/L, T.G.P. 162 U/L); Gama

G.T. 501 U/L; Fosfatase alcalina 608 U/L; Bilirrubina

total 58.6 mg/dl (conjugada 28 mg/dl; ndo conjugada

30.6 mg/dl).

Marcadores das hepatites A, B e C: Negativos.

Radiografia tordcica: Alargamento do hilo esquerdo.

Endoscopia digestiva alta (Figura 3): Angioma locali-
zado no 1/3 inferior do eséfago.

Bidpsia cutinea (excisional): lagos venosos na derme-
hipoderme revestidos por camada tunica de celulas
endoteliais; estrutura histolégica compativel com o diag-
néstico de angioma cavernoso.

Fig 3 - Aspecto endoscdpico de angioma digestivo, localizado no
tergo inferior do esdfago

EVOLUCAO E DISCUSSAO

Observou-se normalizacgio total de todos os pardmetros
bioquimicos da funco hepatica apés evicgdo do dlcool,
confirmando a suspeita inicial de lesdo hepitica aguda
induzida pelo mesmo. A histéria de astenia e emagreci-
mento, pela idade do paciente, fez-nos considerar a pos-
sibilidade de uma neoplasia oculta, a qual excluimos pe-
rante a auséncia de alteragdes sugestivas na avaliagdo
subsequente. Os problemas diagndsticos deste caso cen-
traram-se pois na avalia¢o do tipo de angiomatose pre-
sente e na determinagdo da sua extenso visceral, salien-
tando-se a colaboragdo prestada pelo Servigo de
Dermatologia dos HUC.
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A conjugagdo dos aspectos macroscopicos € micros-
copicos observados nesta angiomatose e a sua topografia
electiva cutineo-digestiva levou-nos a considerar o
BRBNS como diagnéstico definitivo.

Os angiomas cutineos do BRBNS szo facilmente com-
pressiveis!-2, esvaziando o seu contetido sob pressio e
retomando o aspecto inicial de modo semelhante ao de
uma tetina. Este aspecto € tipico e estava presente no
nosso caso. A dor espontanea com agravamento nocturno
e a hiperhidrose local, ndo observadas neste doente, sdo
igualmente caracteristicas semioldgicas enfatizadas na
literatura3. As leses sdo geralmente miiltiplas e podem
ocorrer em qualquer parte do corpo, embora as localiza-
¢des mais frequentes sejam os membros superiores, 0
tronco e a regido perineal. Localizagdes acrais? sdo raras
e podem associar-se a malformagdes ortopédicas.

Os angiomas digestivos24 observam-se predominante-
mente na mucosa do intestino delgado e séo sede frequente
de hemorragias que se traduzem por anemia hipocrémica®>
de gravidade varidvel. O nosso doente apresentou-se com
anemia normocrémica normocitica e soubémos posterior-
mente que efectuava teraputica marcial prescrita pelo
médico assistente, 4 meses antes da hospitalizaggo.

O es6fago3 constitui uma topografia pouco habitual e
a distincdo endoscépica destas lesdes com varizes
esofdgicas pode ser muito dificil. Nao existiam sinais de
sangramento a nivel da les@o esofégica e € possivel que
lesdes intestinais sangrantes pudessem contribuir para a
anemia do nosso paciente. A pesquisa de sangue oculto
nas fezes ndo foi efectuada.

Actualmente estfo referidas na literatura localizagGes
de lesdes angiomatosas em quase todos os orgdos e sis-
temas23, Entre os exames considerados mais apropria-
dos para despiste dessas lesdes cita-se a angiocinti-
grafia2:3 com eritrécitos marcados com 99mTc, a tomo-
grafia computadorizada e a arteriografia. O valor da
angiocintigrafia para a identificacio de angiomas ndo
detectdveis por outros meios foi ilustrado neste caso,
sendo possivel identificar lesGes angiomatosas sub-clini-
cas ao longo dos vasos sanguineos dos membros inferio-
res (Fig. 4). A TAC toricica, efectuada para esclareci-
mento da alteracdo a nivel do hilo esquerdo, mostrou
ectasia da artéria pulmonar lobar inferior, sem altera¢des
do parénquima pulmonar, interrogando-nos sobre a
eventualidade de uma malformagio vascular relacionada
com o sindrome ou simples coincidéncia. A ocorréncia
familiar de BRBNS (autossémica dominante) obri-
gou-nos a observagdo dos parentes directos, sem que
pudéssemos evidenciar outros casos em bases clinicas
(ndo efectudmos exames auxiliares de diagndstico,
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Fig 4 - Angiocintigrafia com eritrécitos marcados com 99T
Pequenos focos de hiperactividade que corvespondem a lesdes
angiomatosas , nomeadamente a nivel dos nmembios inferiores,
Jace e regido cervical

nomeadamente imagioldgicos). O BRBNS pode ser con-
fundido com a glomangiomatose> e mais raramente com
outras angiomatoses cutineo-viscerais como a telangiec-
tasia hemorrdgica hereditdria e os sindromes de
Maffucil23, Klippel-Trenaunay e Parkes-Weber. No
nosso doente observaram-se caracteristicas clinico-pa-
tolégicas distintas que ndo se enquadram dentro destas
entidades.

O tratamento sintomdtico da anemia melhorou
substancialmente as queixas subjectivas do doente.
Ainda que as lesdes angiomatosas do BRBNS sejam
habitualmente estdveis ou pouco evolutivas, mantemos
vigilincia periddica para a eventualidade de compli-
cacdes digestivas e hepdticas, dado o contexto de
alcoolismo crénico que agrava substancialmente o
progndstico deste caso.

CONCLUSAO
As circunstincias da descoberta do BRBNS sio domi-
nadas pela hemorragia digestiva24 alta e/ou baixa e
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pelas lesdes vasculares cutineas; assim, este sindrome
tem sido descrito principalmente por gastroenterologis-
tas e dermatologistas, apenas ocasionalmente por in-
ternistas.

Alguns autores consideram que as lesGes angiomatosas
digestivas sdo evolutivas®, pelo que preconizam uma
vigilancia regular e prolongada dos doentes portadores
deste sindrome.
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