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Introducao: A "Blue Rubber Bleb Nevus Syndrome" (BRBNS) é uma anomalia
rara que se caracteriza por malformacdes venosas congénitas, que acometem
predominantemente a pele e os 6rgaos internos, como o trato gastrointestinal.
Essas lesbes apresentam-se como canais venosos dilatados, com aspecto
irregular e revestidos por endotélio fino, com reduzida sustentacdo muscular,
tornando-se compressiveis, de coloragdo azul-arroxeadas e suscetiveis a
hemorragias. No trato gastrointestinal, estdo localizadas especialmente na
submucosa, contribuindo para episddios frequentes de melena, hematoquezia e
anemia cronica. Objetivos: Descrever as alteracbes anatdomicas predominantes
na BRBNS e suas caracteristicas clinicas, diagnostico e terapéutica.
Metodologia: As buscas foram realizadas na plataforma PubMed, utilizando os
descritores “BLUE RUBBER BLEB NEVUS SYNDROME”. Foi aplicado como
filtro para a selegdo dos estudos os trabalhos publicados nos ultimos cinco



anos, e dentre eles, foram escolhidos quatro artigos com os conteudos mais
significativos. Resultados: Considerando os aspectos clinicos, as lesoes
cutaneas aparecem como noédulos azulados, moles e compressiveis, veias
dilatadas com paredes finas. No trato gastrointestinal, as malformag¢des séo
multiplas e tém uma maior predominancia na cavidade oral, intestino delgado,
estdmago e colon, caracterizando uma importante fonte de sangramento oculto
ou evidente. Na pediatria, existem relatos de implicacbes hepaticas,
necessitando de um diagnostico que distancie a relagdo com outros tumores
vasculares. Histologicamente, verifica-se endotélio preservado, arquitetura
vascular atipica e fluxo sanguineo reduzido, favorecendo a formacdo de
trombose local e coagulagao intravascular. O tratamento com sirolimus vem
apresentando uma reducgao volumétrica das lesdes e diminuigcdo dos episodios
de sangramento, ainda que nao influencie na alteragdo anatébmica de base.
Consideracoes finais: A BRBNS é caracterizada pelas malformacgdes venosas
multiplas e difusas, tendo como principal determinante clinico a estrutura
vascular debilitada. O ponto crucial para o diagnostico precoce e,
posteriormente, a prevencdo de possiveis complicagcbes hemorragicas e
acompanhamento apropriado, é o0 reconhecimento das particularidades
atbmicas e da disposicao das lesdes. O sirolimus demonstra-se como um
promissor meétodo terapéutico, entretanto, sdo necessarios estudos mais
amplos e padronizados que fortalegam sua aplicagcdo no tratamento dessa
condigéao.
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