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Objetivo docente

» Describir las caracteristicas clinicas y radioldgicas de esta entidad en los diversos métodos de imagen.
« Conocer los principales diagnosticos diferenciales de esta patologia.
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Revision del tema

« El sindrome de Bean o del nevus azul en tetina de goma se caracteriza por la presencia de malformaciones venosas
multifocales que afectan con frecuencia a la piel y el tracto gastrointestinal, pudiendo afectar también al cerebro, rinones,
pulmones, 0jos, huesos y a otros 6rganos.

« La expresion clinica de esta patologia varia dependiendo del érgano afectado. Frecuentemente estas malformaciones
son intestinales y pueden aparecer a cualquier nivel y condicionar hematemesis, melena o sangrado rectal. A largo plazo
estos pacientes pueden desarrollar anemia derivada de la hemorragia gastrointestinal crénica. Las complicaciones son el
voélvulo, la invaginacion y el infarto intestinales. En el caso de que estas malformaciones se presenten en el
sistema musculo-esquelético los pacientes pueden presentar hemartros.

 Dentro del diagnéstico diferencial se incluyen a los sindromes de Klippel-Trenaunay-Weber, esclerodermia (CREST), y el
sindrome Rendu-Osler-Weber, asi como a los tumores vasculares
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Revision del tema

» Tipicamente las lesiones dérmicas se localizan en extremidades, tronco, plantas del pie y zona perineal y se presentan
como “botones” azules cubiertos de piel, duros o pueden presentarse como maculas irregulares que cambian de coloracion
a la presion.

» El estudio Doppler puede confirmar el bajo flujo en estas lesiones y la RM nos permite evaluar la profundidad de las mismas
y afectacion de estructuras 6seas o articulaciones.

« Las lesiones intramuscularea pueden causar deformidad en el hueso adyacente al causar presion directa.

« Las lesiones intraarticulares pueden causar alteracion en la biomecanica y dano del cartilago a largo plazo por la
hematrosis a repeticion.
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Revision del tema

» A nivel gastrointestinal la localizacidn mas frecuente se encuentra en intestino delgado y colon, pidiendo afectar desde la
lengua hasta el ano.

Una exploracion por endoscopia o0 con cipsula endoscopia puede ser de gran ayuda ya que estos pacientes presentan

anemia ferropénica por sangrado oculto y ocasionalmente hemorragias digestivas graves.

En estos casos el tratamiento va desde la suplementacion de hierro, transfusiones sanguineas hasta manejo quirargico en
el caso de hemorragias graves con reseccion de los tramos de intestino afectos.
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Revision del tema

« Si bien el diagnostico definitivo nos lo dara la anatomia patolégica podemos diferenciarlo de otras patologias como el Sd. de
Rendu-Osler-Weber, esclerodermia y klippel trenaunay weber por la clinica.

« En el sindrome de Rendu-Osler-Weber los pacientes presentan los criterios de Curagao: Epistaxis recurrentes,
telangiectasias mucocutaneas en dedos, labios, boca, nariz, MAV viscerales y antecedentes familiares ya que es una
patologia autosémica dominante.

« En el Sd. de klippel trenaunay weber los pacientes presentan malformaciones capilares en vino de Oporto, sobre
crecimiento de extremidades (gigantismo localizado) y malformaciones venosas de localizacién inusual.

« Se lo puede diferenciar de la esclerodermia ya que presenta si bien presenta telangiectasias también se acompana de
esclerodactilia, calcinosis, fendmeno de Raynaud y alteraciones de la motilidad esofagica.
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Lesion dérmica en “boton” del nevus Azul en la planta del pie
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Hemartros suprapatelar
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Lesiones nodulares compatibles con hemangiomas en el espesor muscular de la musculatura glutea
y de todos los compartimentos de ambos muslos.
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Multiples lesiones intramusculares compatibles con angiomas
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Conclusiones

« La ecografia, tomografia computarizada y resonancia magnética son las modalidades de imagen de primera linea que se
utilizan para evaluar a las malformaciones vasculares.

« Conocer esta patologia y sus diagndsticos diferenciales es fundamental por la morbilidad que presentan estos pacientes
durante su desarrollo.
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