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ABSTRACT
The blue rubber bleb nevus syndrome or Bean syndrome is a rare 
disorder characterised by the presence of haemangiomas in the 
skin and gastrointestinal tract. These lesions are usually accom-
panied by chronic hypochromic anaemia resulting from gastro-
intestinal bleeding. The cause of this syndrome is unknown. It 

mostly occurs as sporadic, but autosomal dominant inheritance 
has also been described. The diagnosis is based on endoscopy, 
magnetic resonance imaging and computer tomography. Treat-
ment is usually symptomatic. 
Keywords: blue rubber bleb nevus syndrome; Bean syndrome; 
haemangiomas; anaemia. 

ABSTRAKT
Zespół gumiastych pęcherzyków znamionowych (blue rubber 
bleb nevus syndrome – BRBNS) lub zespół Beana jest rzadkim 
zaburzeniem charakteryzującym się występowaniem naczy-
niaków w obrębie skóry i przewodu pokarmowego. Zmianom 
tym towarzyszy zwykle przewlekła niedokrwistość niedobarw-
liwa będąca skutkiem krwawienia z przewodu pokarmowego. 

Przyczyna BRBNS jest nieznana. Najczęściej występuje w formie 
sporadycznej, ale opisywano również przypadki z autosomalnym 
dominującym sposobem dziedziczenia. W diagnostyce BRBNS 
podstawowymi badaniami są endoskopia, rezonans magnetyczny 
i tomogra ia komputerowa. Leczenie zwykle jest objawowe. 
Słowa kluczowe: zespół gumiastych pęcherzyków znamiono-
wych; zespół Beana; naczyniaki; niedokrwistość.

WSTĘP

Zespół gumiastych pęcherzyków znamionowych (blue rubber 
bleb nevus syndrome – BRBNS) lub zespół Beana jest rzadkim 
zaburzeniem charakteryzującym się występowaniem naczynia-
ków w obrębie skóry i narządów wewnętrznych. Po raz pierw-
szy został opisany w  r. przez George’a Gascoyena [ , , , , 

, ]. W  r. William Bennett Bean dokładnie opisał zmiany 
skórne i wprowadził termin BRBNS, opierając się na wyglą-
dzie zmian skórnych, ich kolorze, kształcie i strukturze [ ]. 

W BRBNS zmiany mogą występować w różnych narządach 
(wątroba, płuca, mózg, macica, jelita, skóra, mięśnie szkiele-
towe). W zależności od lokalizacji powodują różnorodne objawy. 
Naczyniaki najczęściej zlokalizowane są w obrębie przewodu 
pokarmowego [ , , ]. Podkrwawiając, powodują niedokrwi-
stość niedobarwliwą. Zwykle wielkość i liczba zmian naczy-
niakowych koreluje z wiekiem. Nie stwierdzono samoistnej 
regresji zmian, co najwyżej ich zanikanie w wyniku wystąpie-
nia wewnątrznaczyniakowej zakrzepicy. W BRBNS nie zaobser-
wowano transformacji nowotworowej zmian naczyniowych [ ]. 

Zmiany skórne występują zwykle od urodzenia i mają ten-
dencję do powiększania się, prowadząc do problemów natury 

kosmetycznej. Zlokalizowane są przede wszystkim na tuło-
wiu i kończynach, głównie górnych, rzadziej na twarzy [ ]. 
Opisano trzy typy zmian: ) drobne, ciemne zmiany naczy-
niowe o gładkiej lub lekko pomarszczonej powierzchni, bled-
nące pod naciskiem i szybko powracające po jego ustąpieniu, 
) rozległe jamiste zmiany mogące uciskać na ważne struk-

tury, ) niebiesko  -czarne nieregularne punktowe plamki lub 
grudki zlewające się ze znamionami barwnikowymi i rzadko 
blednące pod naciskiem [ , ]. Zmiany skórne mogą być bolesne 
z powodu skurczów mięśni gładkich otaczających guzy naczy-
niowe. Może im towarzyszyć nadmierne pocenie z powodu 
pobudzenia gruczołów potowych [ ], a tym samym problemy 
natury higieniczno  -kosmetycznej. 

Naczyniaki przewodu pokarmowego mogą pojawiać 
się później, prowadząc do nawracających krwawień, prze-
wlekłej anemii lub stanów ostrych, np. perforacji jelita czy 
niedrożności [ ]. W obrębie przewodu pokarmowego mal-
formacje naczyniowe najczęściej dotyczą jelita cienkiego, 
następnie okrężnicy. Najrzadziej spotykano zmiany w obrę-
bie żołądka [ , ]. W – % przypadków zmiany obecne są 
w obrębie błony śluzowej jamy ustnej [ ]. W przypadku zmian 
rozległych mogą występować problemy w żuciu i połykaniu. 



6 ojs.pum.edu.pl/pomjlifesci

Aleksandra Gawlikowska -Sroka, Barbara Glura, Małgorzata Mokrzycka, Tomasz Ociepa

Nie zaobserwowano związku pomiędzy liczbą zmian skórnych 
a liczbą naczyniaków w przewodzie pokarmowym. Odnoto-
wano za to związek pomiędzy liczbą zmian w przewodzie 
pokarmowym a nasileniem niedokrwistości [ , ]. Zmiany 
naczyniowe w przewodzie pokarmowym zwykle przyjmują 
jedną z dwóch form – grudki z ciemniejszą brodawką w środku 
lub płaskiej, polipowatej zmiany różnej wielkości [ ]. Liczba 
zmian wzrasta wraz z wiekiem [ ]. 

Występowanie naczyniaków w obrębie nosogardła może 
powodować problemy w intubacji i wykonywaniu zabiegów 
diagnostyczno  -leczniczych [ ]. 

Naczyniaki w obrębie układu nerwowego mogą powodować 
porażenia i niedowłady, padaczkę lub zaburzenie rozwoju psy-
cho izycznego, a także demencję. Zmiany w obrębie narządu 
wzorku mogą prowadzić do ślepoty [ , , , ]. 

Naczyniaki rozwijające się w obrębie stawów mogą być 
przyczyną zaburzeń wzrastania kości czy patologicznych zła-
mań. Zmiany okołostawowe często wymagają amputacji [ , ]. 

Przyczyna zespołu jest nieznana. Najczęściej występuje 
w formie sporadycznej, ale dziedziczenie autosomalne domi-
nujące również było opisywane [ , ]. W tych przypadkach 
stwierdzono mutację genu p  lub p   - . W części przy-
padków wrodzonych jamistych malformacji naczyniowych 
wykazano obecność mutacji genu zwanego „globuliną” zlo-
kalizowanego na q(CCM ), p(CCM ) lub q(CCM ). W przy-
padkach sporadycznych nie stwierdzono mutacji w obrębie 
CCM  [ , ]. 

W badaniach BRBNS stwierdzono nadekspresję receptora 
czynnika wzrostu komórek macierzystych (c  -kit), co może 
wskazywać na jego udział w powstawaniu malformacji naczy-
niowych oraz wysoką ekspresję kinazy tyrozynowej [ ].

Do tej pory opisano mniej niż  przypadków tej choroby. 
Opisy dotyczyły głównie rasy kaukaskiej i mieszkańców 
Japonii oraz USA. Zaledwie  przypadki wystąpiły u ludno-
ści rasy czarnej. Częstość występowania u kobiet i mężczyzn 
jest podobna [ , ]. Najstarszy opisywany pacjent miał  lata, 
a najmłodszym było nienarodzone jeszcze dziecko, u którego 
rozpoznano schorzenie dzięki zaawansowanym technikom 
radiologicznym [ ]. W piśmiennictwie polskim opisywanych 
jest tylko kilka przypadków tej choroby [ ]. 

DIAGNOSTYKA

W celu oceny lokalizacji i stopnia zmian naczyniowych w obrę-
bie przewodu pokarmowego najczęściej wykonuje się endo-
skopię klasyczną lub kapsułkową, które stały się „złotym stan-
dardem” [ ]. Dodatkowo wykonuje się również enteroskopię 
dwugalonową [ ], kolonoskopię oraz scyntygra ię znakowa-
nymi technetem (⁹⁹ Tc) erytrocytami [ , , , ]. Do badania 
przewodu pokarmowego szczególnie polecana jest endoskopia 
kapsułkowa ze względu na wysoką dokładność ( , %), czułość 
( , %) i swoistość ( %) [ ] oraz łatwiejszy sposób wykona-
nia, zwłaszcza u małych dzieci [ , ]. Badania radiologiczne, 
jak tomogra ia komputerowa i rezonans magnetyczny, są szcze-
gólnie użyteczne, gdy wyniki endoskopii są dwuznaczne lub 

jest ona niemożliwa do wykonania [ ]. Pozwalają one rów-
nież na lokalizację zmian w innych układach i narządach, np. 
w obrębie mięśni, wątroby, śledziony, trzustki czy układzie 
nerwowym [ , , ]. 

Zmiany skórne wery ikowane są podczas badania histo-
logicznego. 

U pacjentów z zespołem BRBNS powinna być okresowo 
kontrolowana morfologia krwi i wskaźniki gospodarki żela-
zowej oraz przeprowadzone badanie kału w kierunku krwi 
utajonej [ ]. 

RÓŻNICOWANIE

Zmiany skórne występujące w BRBNS powinny być różnico-
wane: z mięsakiem Kaposiego, z zespołem Klippel–Trenau-
nay–Webera, z naczyniakiem łagodnym i tzw. venous lake, 
z grudkami naczyniakowatymi [ , ], z zespołem Maffuc-
ciego [ ], w których występują skórne malformacje naczy-
niowe i dyschondroplazja, z zespołem Struge–Webera, Von-

 -Hippel Lindau, Cobb (gdzie występują naczyniaki w obrębie 
centralnego układu nerwowego i siatkówki) oraz Weber–
Rendu–Oslera [ ]. 

LECZENIE

Leczenie BRBNS jest zwykle objawowe. Przewlekła niedo-
krwistość, w zależności od głębokości, wymaga wielokrot-
nych transfuzji preparatów krwi oraz suplementacji żelaza. 
W przypadku konieczności wielokrotnych transfuzji stoso-
wano w leczeniu podskórne iniekcje z oktreotydu – analogu 
somatostatyny, który poprzez obniżenie trzewnego przepływu 
krwi i ciśnienia, zmniejsza utratę krwi przez malformacje 
naczyniowe. González  -Pizarro i García  -Fernández [ ] uwa-
żają, że terapia oktreotydem w sposób istotny zmniejszyła 
liczbę transfuzji wykonywanych w ciągu roku u leczonych 
pacjentów, a w jednym przypadku całkowicie wyeliminowała 
konieczność zastosowania suplementacji preparatami krwi. 
Podobne wyniki oraz wzrost, a następnie stabilizację poziomu 
hemoglobiny uzyskali Rossini i wsp. [ ]. 

Tzou i i wsp. [ ] opisywali dobrą odpowiedź po wprowadze-
niu sterydoterapii systemowej oraz połączonej terapii inter-
feronem alfa i oktreotydem. 

W leczeniu z dobrym efektem stosuje się również winkry-
stynę [ ] oraz coraz powszechniej rapamycynę (sirolimus) 
w małych dawkach. Rekomendowana dawka początkowa 
to ,  mg/m²/dobę w dwóch dawkach, co  godzin, którą 
redukuje się do ,  mg/m²/dobę w jednej dawce podawanej 
najlepiej rano [ , ]. 

Bardzo często krwawienia z przewodu pokarmowego 
wymagają elektrokoagulacji endoskopowej, śródoperacyjnego 
zamknięcia naczyń lub ich podwiązania, nierzadko z częściową 
resekcją ściany przewodu pokarmowego [ , , ]. Z dobrym 
skutkiem stosowane jest zamykanie zmian krioterapią i skle-
rotyzacja polidokanolem oraz koagulacja argonowa [ , ]. 
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ROKOWANIE

Rokowanie w BRNBS zależy przede wszystkim od lokalizacji, 
wielkości i liczby zmian oraz tendencji do krwawień [ , , ]. 
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