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RESUMEN Objetivo: Presentar un caso de sangrado
intestinal por un sindrome de nevo azul en burbuja de
goma {(NABG). Caso: Mujer de 28 afios que desde los
siete aiios de edad padecio sangrado intestinal crénico.
Recibic miiltiples tratamientos con hierro oral y
parenteral v cuatro transfusiones a lo lurgo de 21 afios
de evolucidn. Se presento con anemia microcitica (HB
= hemoglobina de 7.8 g/dL) con deficiencia de hierro v
tumoraciones cutdneas en lengua, mano derecha y pies.
Una biopsia cutdnea mostré un hemangioma caverno-
so. La presencia de muiltiples tumoraciones intestinales
por serie gastroduodenal, endoscopia y colonoscopia,
permitieron el diagnéstico. El tratamiento con hierro
oral aitmentd los niveles de HB. Conclusion: Lo raro
del sindrome y hasta donde sabemos el que no se haya
informado previamente en México, probablemente lle-
varon a que la paciente estuviera 21 afios sin diagnosti-
cary sometida a terapias peligrosas, pese a que el diag-
ndstico no era dificil.

Palabras clave: Hemangiomas, sangrado gastroin-
testinal, anemia, malformaciones vasculares, sindrome
de nevo azul en burbuja de goma.

INTRODUCCION

El nevo azul en burbuja de goma (NABG) surge como
nombre del hemangioma cutdneo-intestinal en 1958 y, a
partir de ese afio, comienza a recibir una mayor atencion
clinica'? pese a que habia sido descrito cien anos antes
en Inglaterra.’ Actualmente el NABG estd clasificado
en el cuarto de los cinco tipos de anomalias vasculares
del tracto gastrointestinal, y en el que se encuentran tam-
bién los sindromes de Peutz-Jeghers y de Klippel-

SUMMARY Objective: To report a case of gastroin-
testinal bleeding due to a blue rubber bleb nevus
syndrome undiagnosed for 21 years. Case: A woman of
28 years of age suffered chronic gastrointestinal bleeding
starting at seven years of age. During these 21 years
she received various treatment with oral and parenteral
iron and, in addition, four blood transfusions. We found
her to be anemic with 7.8 g/dL of hemoglobin {HB), iron
deficient and with skin lesions in tongue, right hand and
lower extremities. A skin biopsy diagnosed the lesions
as cavernous hemangiomas. Multiple intestinal
hemangiomas seen by radiologic, endoscopic and
colonoscopic studies, established the diagnosis. She was
treated with oral iron; three months later she was
asymptomatic and with higher levels of HB (9.1 g/dL).
Conclusion: The rarity of the syndrome and the fact that,
as far as we know, it is the first case reported in Mexico,
probably led to a delay in its diagnosis and to potentially
dangerous therapy in this patient in spite of the fact that
the diagnosis was not difficult.
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Trenaunay-Weber.* El NABG se define como la asocia-
cién de malformaciones vasculares cutdneas e intestina-
les que raramente se acomparia de sangrado intestinal
clinico'** y su patogénesis se¢ desconoce aunque algu-
nos han sugerido una causa genética.® Desde 1958 se
han informado 150 casos de NABG principalmente en
las razas blanca y japonesa.®

El caso de NABG de este informe cursé con un san-
grado intestinal crénico en el que la asociacién de nevo
y sangrado intestinal tard6 21 afios en hacerse.
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Figura 1. Nevus en la lengua de la paciente.

CASO CLINICO

Mujer de 28 afios de edad, soltera, normorreica, que
acudié a nosotros con un cuadro caracterizado por da-
tos clinicos de anemia. Refirié evacuaciones melénicas
intermitentes desde los siete afios de edad y haber re-
cibido cuatro transfusiones de eritrocitos y miltiples
tratamientos de hierro oral y parenteral. A la explora-
cién fisica se encontré palidez y en la lengua tenia un
nevus de unos 15 mm de didmetro que abarcaba todo
el espesor de Ia misma (Figura 1). En las extremida-
des tenfa miiltiples nevus cutdneos violdceos de 5 a
20 mm de didmetro (Figura 2). Las tumoraciones eran
indoloras con excepcién de cuatro localizadas en la
regién plantar.

Laboratorio y gabinete. El laboratorio establecid
existencia de una anemia microcitica (Hb = 7.8 g/dL)
y deficiencia de hierro (saturacién de transferrina aba-
jo de 14%). Las pruebas de funcién hepdtica, quimica
sanguinea y pruebas de coagulacién fueron normales.
El ultrasonido de abdomen no mostré anormalidades.
Una serie esofagogastroduodenal mostré una
tumoracién en pared gastrica (Figura 3} y sospecha de
tilcera duodenal. Una panendoscopia mostré la presen-
cia de cuatro lesiones en estdmago de aspecto vascular,
violdceas y de 15 a 30 mm de didmetro. En una
colonoscopia se apreciaron unas 15 lesiones similares
a las géstricas pero sin sangrado activo (Figura 4).
Histopatologia. El estudio de una lesién cutdnea se
tnformé como un hemangioma cavernoso. Tratamien-
to. Ocho semanas después de iniciar tratamiento con
hierro oral, la paciente mejoré con desaparicién de los
sintomas y con HB de 9.1 g/dL.

Figura 2. Nevus en ambos pies de la paciente (sefialados con tridngulo).

DISCUSION

La enfermedad por el NABG es una condicién raraen la
que hay asociacién de sangrado de los nevos de mucosa
intestinal. Por otra parte, a la autopsia, se observan nevos
en higado, pulmén, parétida, 6rbita ocular y miisculo.’
Los nevos aparecen en los primeros dos afios de vida en
dimensiones que van de mm a cm: con el tiempo pueden
tener repercusion, como el dolor en la planta de los pies
que nuestra enferma relatd.

Los hemangiomas representan el 10% de los tumores
benignos del intestino delgado y pueden ser causa de
sangrado de tubo digestivo: frecuentemente se le deno-
mina de origen indeterminado.*’ La asociacién de
hemangiomas cutdneos e intestinales en nuestro caso li-
mito las posibilidades diagndsticas a dos, el NABG y el
sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber, pero la ausen-
cia de alteraciones en sistemna nervioso central descartd
la segunda posibilidad. Por otra parte, el caricter here-
ditario con patrén autosémico dominante que se ha su-
gerido para el NABG, no se encontr6 en los familiares
de primera linea de la paciente y sugiere que, como ocu-
rre frecuentemente,™'? fue un caso espontaneo.

El mimero de las lesiones gastrointestinales (GI)
correlaciona con el nimero de lesiones cutdneas y con
la magnitud de la anemia.'" La lesién GI se caracteriza
por ser un nédulo rojo en la periferia, y azul violetaen el
centro que recuerda a un pezén. Los actuales recursos
endoscépicos son superiores a otras técnicas, v.gr. la
endoscopia es mds sensible que la serie gastroduodenal
y que la angiografia en la deteccién de lesiones géstricas
y de intestino delgado, y la colonoscopia mejor que el
colon por enema. La angiografia es ttil si existe sangra-
do activo. Mds recientemente, la resonancia magnética
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Figura 3. Tumoracién en pared gdstrica (sefialada con tridngulo}
en una serie gastroduodenal.

permite detectar lesiones GI y estd indicada para fami-
liares asintomdticos de los sujetos con NABG.'"”

El diagnéstico diferencial debe hacerse con varias en-
tidades clinicas. En la enfermedad de Osler-Weber-
Rendu, las lesiones vasculares GI son similares pero las
lesiones cutdneas (telangiectasias y mdculas) son
puntiformes, mds pequeiias, planas e histolégicamente
diferentes, y las lesiones ungueales son pricticamente
diagnésticas. El sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber
se distingue por la triada de venas varicosas, hipertrofia
de extremidades y hemangiomas cutdneos limitados a
una extremidad.” Los sindromes de Sturge-Weber y de
von Hippel-Lindau se distinguen por lesiones cutdneas
y extracutdneas caracteristicas: en el primero se afectan
las meninges y en el segundo, las lesiones involucran
cerebro y retina.

Algunas de las complicaciones observadas en otros
casos de NABG, entre ellas, coagulacién intravascular

Figura 4. Lesiones observadas en la colonoscopia.

diseminada crénica, intususcepcién y vélvulus intesti-
nales, deformidades Gseas y fracturas patolGgicas:' ' no
se observaron en nuestra paciente que s6lo tuvo una ane-
mia por deficiencia en hierro. La hemorragia es la causa
mas frecuente de muerte en estos casos; la transforma-
cién maligna del nevo no se ha descrito.

Las lesiones cutdneas se pueden escindir con ldser
con fines cosméticos o terapéuticos. El tratamiento de
los hemangiomas intestinales depende del nimero, lo-
calizacién y magnitud del sangrado. Si el sangrado no
es masivo, el tratamiento conservador es adecuado pero
se realizan resecciones intestinales cuando hay hemo-
rragia masiva o sangrado crénico persistente. Actualmen-
te se aconseja el tratamiento endoscépico mediante
electrocauterio o fotocoagulacién con laser'*!” que po-
see la ventaja de combinar endoscopia y fotocoagulacién
pre- y transoperatoria para disminuir la extensién de la
reseccién v prolongar la vida del paciente: hay autores
que lo consideran una opcién adecnada y poco agresi-
va.'® A la luz de estos conocimientos, estamos valoran-
do la conveniencia de resecar endoscépicamente los
hemangiomas gdstricos en nuestra enferma.

En nuestra opinién, lo mds notable de nuestro caso es
que, pese a ofrecer pocas dificultades de diagndstico, la
paciente sufrié tratamientos innecesarios peligrosos en el
curso de 21 afios en que fue vista por varios médicos sin
que aparentemente se hubiera pensado que el sangrado se
debiera al NABG. Este hecho justifica este breve informe.
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