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Opis przypadku/Case report

Streszczenie
Zespół naczyniaków gumiastych (ang. blue rubber bleb naevus syndrome – BRBNS) jest bardzo rzadkim zespołem
charakteryzującym się licznymi deformacjami naczyniowymi w obrębie skóry oraz narządów wewnętrznych, które
mogą być przyczyną krwawień powodujących ciężkie powikłania, a nawet zgon. Zmiany skórne mają charakter roz-
sianych, miękkich guzków o spoistości porównywanej do gumy (skąd wywodzi się nazwa zespołu), niewielkich roz-
miarów, barwy sinoniebieskiej lub purpurowej. Najczęstszym pozaskórnym umiejscowieniem malformacji naczynio-
wych jest przewód pokarmowy, a zwłaszcza jelito cienkie. W niniejszym artykule przedstawiono przypadek BRBNS
u 52-letniej kobiety, u której zmiany skórne rozwijały się przez 2 lata, dotyczyły jedynie skóry górnej części klatki
piersiowej i błony śluzowej jamy ustnej. Rozpoznanie potwierdziło typowy obraz histologiczny. Nie stwierdzono 
natomiast zmian w narządach wewnętrznych.     

SSłłoowwaa  kklluucczzoowwee::  zespół naczyniaków gumiastych, malformacje naczyniowe.

Abstract
Blue rubber bleb naevus syndrome (BRBNS) is an uncommon and rare disorder characterised by multiple venous
malformations of the skin and many internal organs. Angiomas involving internal organs may be the cause of bleeding
resulting in profound anaemia, acute haemorrhage, intussusception or even death. The skin lesions are usually multiple,
disseminated, generally small, bluish-purple, soft vascular tumours with rubber-like texture (which explains the
syndrome’s full name). The most common extracutaneous localization of vascular malformations is the gastrointestinal
tract, and particularly the small intestine. We report a case of BRBNS in a 52-year old woman, with disseminated skin
changes which developed over approximately two years, predominating on the upper trunk and in the oral cavity. 
The histological findings were characteristic for the syndrome. No pathological findings were present on examination
of internal organs.

KKeeyy  wwoorrddss::  blue rubber bleb naevus syndrome, venous malformation.

Wprowadzenie

W 1860 r. Gascoyan opisał po raz pierwszy współist-
nienie naczyniaków skóry i przewodu pokarmowego [1].
W 1958 r. Bean wprowadził dla tej anomalii określenie blue
rubber bleb naevus syndrome (zespół naczyniaków gumia-

stych – BRBNS) [1–3]. Dotychczas opisano w piśmiennic-
twie 150 przypadków tego schorzenia. Charakteryzuje się
ono licznymi deformacjami naczyniowymi w obrębie skó-
ry oraz narządów wewnętrznych, co może być przyczyną
ciężkich powikłań, a nawet zgonu [2–5].
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Chorą, lat 52, przyjęto do Kliniki Dermatologicznej Cen-
tralnego Szpitala Klinicznego Wojskowego Instytutu Me-
dycznego w Warszawie z powodu zmian skórnych niespra-
wiających dolegliwości podmiotowych. Pojawienie się
pierwszych, nielicznych wykwitów wielkości łebka od szpil-
ki pacjentka zaobserwowała przed 2 laty w okolicy nad-
mostkowej. Wykwity w obrębie błony śluzowej jamy ust-
nej i języka rozwinęły się natomiast przed 2 mies.

W dniu przyjęcia zmiany w okolicy nadmostkowej
i przedniej części szyi miały charakter licznych guzków,
dobrze odgraniczonych od otoczenia o średnicy 4–8 mm,
barwy sinoniebieskiej, o gładkiej powierzchni, a zlokalizo-
wane były na skórze niezmienionej (ryc. 1.–2.). Natomiast
na plecach i karku miały charakter plamisty, barwy sino-
niebieskiej, o średnicy 2–3 mm (ryc. 3.). Guzki były mięk-
kie o spoistości gumy. Po uciśnięciu zmian szkiełkiem przy-
bierały kolor otaczającej skóry, a po zwolnieniu ucisku
ponownie stawały się sinoczerwone. Na błonie śluzowej
policzka prawego (ryc. 4.) oraz języku (ryc. 5.) stwierdzo-
no sinoniebieskie plamy o gładkiej powierzchni i średni-
cy ok. 5 mm.

W badaniu przedmiotowym nie stwierdzono innych
odchyleń. Wywiad rodzinny był nieistotny.

Wyniki podstawowych badań laboratoryjnych (morfo-
logia krwi, OB, stężenie żelaza, transaminaz, glukozy,
mocznika, kreatyniny, koagulogram, badanie ogólne mo-
czu) były w granicach normy. Badanie kału na krew uta-
joną dało wynik negatywny.

W gastroskopii, endoskopii kapsułkowej jelita cienkie-
go [6, 7] i kolonoskopii jelita grubego nie wykazano zmian
w obrębie błony śluzowej przewodu pokarmowego. Nie
stwierdzono także odchyleń w wynikach badań ultrasono-
graficznego (USG) jamy brzusznej, rentgenograficznego
(RTG), dwufazowej tomografii komputerowej (TK) klatki
piersiowej, echograficznego (ECHO) i elektrokardiograficz-
nego (EKG) serca. Wynik rezonansu magnetycznego (RM)
ośrodkowego układu nerwowego (OUN), w tym także an-
gio-MR, był prawidłowy.

W badaniu histopatologicznym zmian skórnych
(ryc. 6.–7.) zaobserwowano olbrzymie zatoki naczyniowe
w skórze właściwej i tkance podskórnej przedzielone pa-
smami tkanki łącznej, miejscami wysłane jedną warstwą
komórek śródbłonka. Wokół zmian naczyniowych stwier-

RRyycc.. 22..  Zmiany guzkowe w obrębie skóry szyi
RRyycc.. 44..  Plamiste zmiany naczyniowe w obrębie błony śluzo-
wej policzka

RRyycc.. 33..  Plamiste zmiany naczyniowe w obrębie skóry ple-
ców i karku

RRyycc.. 11..  Naczyniowe zmiany guzkowe w obrębie skóry most-
ka i szyi
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dzono pojedyncze ogniska nacieku zapalnego, głównie
limfocytarnego. Obecne były również pojedyncze krwin-
kotoki do podścieliska.

Konsultacja ginekologiczna i neurologiczna wykazała
brak odchyleń.

Omówienie

Zespół naczyniaków gumiastych występuje najczę-
ściej sporadycznie, jednak znane są pojedyncze przypad-
ki dziedziczenia autosomalnie dominująco [8–10]. Począ-
tek zmian pojawia się zwykle we wczesnym dzieciństwie
[11, 12]. Zespół może jednak być obecny już przy urodze-
niu lub rzadziej ujawniać się dopiero w wieku dojrzałym
[2–4, 8, 13]. Nie ma wyraźnej zależności jego występowa-
nia od rasy i płci [9, 14, 15].

Wykwity dotyczą głównie skóry, rzadziej błon śluzo-
wych jamy ustnej i/lub narządów płciowych. Zmiany skór-
ne mają charakter rozsianych, miękkich guzków o spo-
istości porównywanej do gumy (skąd wywodzi się nazwa
zespołu), są niewielkich rozmiarów, barwy sinoniebieskiej
lub purpurowej [3, 16]. Umiejscowione głęboko w skórze
uwidoczniają się na jej powierzchni początkowo jako si-
noniebieskie przebarwienie. Średnica zmian jest różna,
zwykle nie przekracza 5 cm [4, 11]. Ich liczba bywa zmien-
na, od pojedynczych do kilkuset wykwitów. Guzki mogą
być tkliwe lub nawet bolesne, u części chorych dolegliwo-
ści bólowe nasilają się w porze nocnej [3, 4]. Zajęta okoli-
ca często wykazuje nadmierną potliwość [1–3]. Wykwity
skórne mają tendencję do powolnego wzrostu, stałego
zwiększania się ich liczby z wiekiem chorego [9], nie ustę-
pują samoistnie [3, 4, 17] i nie ulegają transformacji no-
wotworowej [16, 18].

U opisanej pacjentki pierwsze zmiany w obrębie skó-
ry wystąpiły w 50. roku życia, a ich rozwój był bardzo
szybki – 2 lata. Zmiany na skórze miały typową morfolo-
gię, jednak bez współistnienia nadmiernej potliwości

i tkliwości. Były ograniczone do skóry górnej części klat-
ki piersiowej, zajmowały także błonę śluzową jamy ust-
nej. Typowy obraz histologiczny potwierdził rozpoznanie
BRBNS [3, 4].

Najczęstszym pozaskórnym umiejscowieniem malfor-
macji naczyniowych w przebiegu BRBNS jest przewód po-
karmowy, głównie jelito cienkie [14]. Mogą być one przy-
czyną przewlekłego krwawienia, doprowadzając
do wtórnej, nierzadko bardzo nasilonej niedokrwistości.
Objawem klinicznym w tych przypadkach są smoliste stol-
ce i nawrotowe bóle brzucha [2, 11, 13, 16]. Do ciężkich,
groźnych dla życia, powikłań w obrębie przewodu pokar-
mowego należą wgłobienia, niedrożność oraz masywne
krwotoki wymagające natychmiastowej interwencji chi-
rurgicznej [11]. W przeciwieństwie do zmian skórnych, na-
czyniaki w obrębie narządów wewnętrznych są kruche
i łatwo urażalne, dlatego incydenty krwawienia obserwo-
wane są częściej [17]. Nie wykazano związku między licz-
bą i nasileniem zmian w obrębie skóry i przewodu pokar-
mowego [4, 18]. Dlatego też w każdym przypadku BRBNS
konieczna jest dokładna diagnostyka, głównie gastroen-
terologiczna.

U prezentowanej chorej w badaniu górnego i dolne-
go odcinka przewodu pokarmowego przy użyciu tradycyj-
nych metod nie wykazano odchyleń. W nowoczesnej me-
todzie – endoskopii kapsułkowej – stosowanej do oceny
błony śluzowej jelita cienkiego również nie stwierdzono
zmian chorobowych.

Opisane w literaturze przypadki BRBNS niejednokrot-
nie miały dramatyczny przebieg. Zajęcie OUN może stać
się przyczyną: ataksji, padaczki [19], demencji, opóźnie-
nia rozwoju, porażenia nerwu twarzowego, porażenia po-
łowiczego [15] czy nagłej obustronnej utraty wzroku, tak
jak w przypadku lokalizacji malformacji naczyniowych
w płatach potylicznych u prezentowanej przez Shanno-
na i Aulda kobiety [18]. U dzieci dodatkowo może powo-
dować opóźnienie rozwoju.

RRyycc.. 55..  Obraz histopatologiczny (10×, H-E) – zatoki naczy-
niowe w skórze właściwej i tkance podskórnej przedzielo-
ne pasmami tkanki łącznej. Wokół zmian naczyniowych po-
jedyncze skupienia komórek nacieku zapalnego, głównie
limfocytowego

RRyycc.. 66..  Obraz histopatologiczny (20×, H-E) – zatoki naczy-
niowe wysłane jedną warstwą komórek śródbłonka
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W przypadku 3-letniego chłopca [16] liczne naczynia-
ki gumiaste na stopach były przyczyną utrudnienia w cho-
dzeniu, a gigantyczne malformacje naczyniowe na koń-
czynie dolnej spowodowały rozwój zaburzeń procesów
krzepnięcia wskutek koagulopatii ze zużycia. U dziecka
obserwowano także skłonność do krwawień ze zmian
skórnych, które można było wiązać z towarzyszącą ko-
agulopatią. Jednak po leczeniu ogólnym steroidami oraz
interferonem β wyniki badań hematologicznych się unor-
mowały. Pacjent zmarł z powodu krwawienia ze zmian
naczyniowych w obrębie przewodu pokarmowego.

Garen i Sahn [13] opisali malformacje naczyniowe w ob-
rębie rdzenia kręgowego u 50-letniego mężczyzny, które
spowodowały porażenie i całkowicie uniemożliwiły poru-
szanie się. Dodatkowo obserwowano u niego liczne zmia-
ny naczyniowe na skórze oraz w górnym i dolnym odcinku
przewodu pokarmowego. W innym doniesieniu opisano de-
formacje kośćca i stawów, skrzywienia kręgosłupa oraz pa-
tologiczne złamania spowodowane przez ucisk wywołany
powiększaniem się guzka naczyniowego [9, 20]. W przypad-
ku zajęcia płuc czy oskrzeli, poza incydentami krwawienia,
opisywano również napady uporczywego kaszlu i duszno-
ści [12]. Krwiomocz może być wynikiem krwawienia ze zmian
naczyniowych umiejscowionych w nerkach, moczowodach,
pęcherzu moczowym, a nawet cewce moczowej [21].

Ukazały się ponadto pojedyncze doniesienia o współ-
istnieniu malformacji naczyniowych w obrębie: nosogar-
dzieli, serca, wątroby, śledziony, krezki, oka i mięśni [4, 15].

Dlatego też ze względu na możliwość rozwoju naczy-
niaków wielu narządów wewnętrznych i zagrażające dla
życia powikłania niezwykle istotna jest ich okresowa kon-
trola specjalistyczna.

W rozpoznaniu różnicowym zmian skórnych należy
uwzględnić: mnogie naczyniakonerwiakowłókniaki (roz-
strzyga charakterystyczne badanie histologiczne), zespół
Oslera-Rendu-Webera (zmiany skórne są mniej-
sze 2–5 mm, zajęte są łożyska paznokci i obecne są licz-
ne telangiektazje) [2, 5], zespół Klippel-Trenaunaya (nie
zajmuje przewodu pokarmowego) i zespół Maffucciego
(w którym współistnieją dodatkowo deformacje kośćca
oraz chondoplazja) [4, 5].

W większości przypadków zmiany skórne nie wyma-
gają leczenia [15]. Umiejscowienie w okolicach narażo-
nych na urazy mechaniczne lub ze względów kosmetycz-
nych kwalifikuje do wycięcia chirurgicznego lub terapii
laserem CO2 [15, 22].

Obecność zmian w przewodzie pokarmowym w za-
leżności od ich nasilenia wymaga suplementacji żela-
za bądź transfuzji, a nawet interwencji chirurgicznej, z re-
sekcją fragmentu jelita [5, 8, 14].

U przedstawionej chorej przebieg BRBNS można uznać
za łagodny, bowiem dotyczy tylko skóry. Jednak ze wzglę-
du na bardzo szybki przebieg wymaga ona stałej, okreso-
wej kontroli, szczególnie w aspekcie możliwości rozwoju
zmian w innych narządach, głównie przewodzie pokar-
mowym. 
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