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Paciente masculino, 16 anos, com historia de anemia ferropriva persistente secundaria a hemorragia
digestiva baixa (HDB) recorrente desde os 3 anos de idade sendo necessérias inimeras hemotransfusdes.

Antecedente cirurgico de laparotomia aos 6 anos com realizacdo de enterectomia (1,5 m dejeguno) e
resseccdo de 13 lesBes cujo anatomopatol 6gico concluiu se tratarem de hemangiomas cavernosos.

Foi admitido parainvestigagdo com relato de episodio de HDB ha 30 dias. Apresentava-se hipocorado,
com Hb: 4,1 g/dl e Ht: 12,5%. Estava em uso de talidomida. No exame fisico destacava-se a presenca de
um nédulo violaceo em dorso de méo e diminuta lesdo em pé (vide fotos abaixo).
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Realizou tomografia de abdome identificou varias lesdes com caracteristicas vascul olinféticas nas al¢as
de intestino delgado e cdlon. Identificadas também lesdes na adrenal esquerda, peritdnio, parénquimae
hilo hepatico.

Endoscopia digestiva alta sem alteracoes.
A colonoscopia (vide abaixo) evidenciou 4 |esdes polipoides subpediculadas, medindo até 25mm, bem

delimitadas, levemente violaceas, |ocalizadas em cdlon transverso, descendente, angulo esplénico e reto,
porém sem sinais de sangramento. Tais achados eram sugestivos de hemangiomeas.
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A enteroscopia alta identificou 2 lesdes em jgjuno: um hemangiomade 1,5 cm e uma angioectasia, ambas
tratadas com argonio.

Baseado nos achados da colonoscopia e no passado de hemangiomas em intestino delgado foi aventadaa
hipétese da Sindrome do Nevo Azul (Blue Rubber Bleb Nevus — BRBN).

Neste caso, por conta do tamanho das |esdes col 6nicas optamos por realizar o tratamento endoscdpico

com injecdo de cianoacrilato. Esta condutafoi baseada em relatos da literatura que mostram uma boa taxa
de sucesso e menor recorréncia. O procedimento foi realizado sem intercorréncias.
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A colonoscopia de controle em 1 semana e apos cerca de 5 meses apresentaram bons resultados. Paciente
ndo apresentou mais HDB e manteve hemoglobina apds 1 ano em torno de 15,1 g/dl e Ht de 43%.
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Discussdo

A Blue Rubber Bleb Nevus Syndrome (SBRBN) é uma doenca rara caracterizada por malformagdes
vasculares (hemangiomas carvenosos) localizadas principa mente na pele e trato gastrintestinal. A maior
parte dos casos sdo esporadicos, mas ha alguns relatos em grupos de familias, o que sugere ter uma base
genética com heranca autossdmica dominante.

A maior morbidade desta doenca se deve ao sangramento gastrintestinal, geralmente auto-limitado,
evidenciando-se pela perda oculta nas fezes. A depender do tamanho e extensdo dos hemangiomas pode
ocorrer hematémese, melena ou enterorragia. Outras complicacfes gastrintestinais, quando as |esbes séo
de grandes dimensdes, sdo: volvo, intussuscepcdo e isquemiaintestinal.

O diagndstico diferencial se da com outras sindromes que cursam com lesdes vacul ares cutaneas e
similares em outros 6rgéaos que so:

Redu Odler Weber (TGI e pulmé&o)

Klippel- Trenaunay (0sso, tecidos moles e S. Nervoso)
Sturge Weber (meninges)

Von Hippel Lindau (SNC eretina)

Maffucci (esqueleto)

Cobb (Medula espinhal)

Nos casos leves o tratamento é conservador com suplementacdo de ferro e/ou transfusdes sanguineas. Em
casos de HDB recorrente € necessario o tratamento endoscdpico ou eventual mente o cirdrgico. A
ecoendoscopia pode ser Util para confirmar a natureza hemangiomatosa das |esoes.

Para as |esdes |ocalizadas no trato gastrintestinal as modalidades terapéuticas endoscdpicas a depender do
tamanho e da extensdo sdo:

Terapiainjetoracom adrenalina
Terapiatérmica com Argbnio
Ligadura eléstica

Cianoacrilato

Polipectomia

Dissec¢do endoscdpica submucosa

A recorréncia das lesOes é alta. H& possibilidade de tratamento farmacol égico complementar com agentes
antiangiogénicos ou antiproliferativos (talidomida, octreotide, corticoides, interferon gama).

O prognostico depende da extenséo do envolvimento visceral. N&o harelacdo com transformacéo
maligna.

Apesar dararidade do caso a mensagem a ser passada € que o tratamento endoscdpico pode contribuir
para a melhora na qualidade de vida com menor necessidade de hemotransfusdes, menor custo e tempo de
internacdo de pacientes. Optamos pela terapia com cianoacrilato por ser uma opgdo segura e eficaz.
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* Caso clinico relatado com a colabor agdo da Dra Marina Pamponet Motta.
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