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Sindrome de BASCULE en pediatria

BASCULE syndrome in children

Daniela Yoseli Puski', Maria Marta Bujan?, Eliana Cella’y Andrea Bettina Cervini®

RESUMEN

El sindrome de BASCULE (Bier anemic spots, cyanosis and urticaria-like
eruption) es una dermatosis vasomotora benigna frecuentemente sub-
diagnosticada. Se manifiesta por episodios transitorios desencadenados a
los pocos minutos de adquirir la posicion de pie, caracterizados por eritro-
cianosis, manchas anémicas de Bier y erupcion simil urticaria (BASCULE).
Es mas frecuente en los miembros inferiores, y puede acompafiarse de
dolor y/o prurito local e hipotension ortostatica. El diagndstico es clinicoy
no existe un tratamiento especifico estandarizado.

ABSTRACT

BASCULE syndrome is a benign vasomotor dermatosis that is frequently
underdiagnosed. It is manifested by transient episodes triggered a few mi-
nutes after acquiring the supine position, characterized by erythrocyanosis,
anemic Bier spots and an urticaria-like rash (BASCULE). It is more frequent
in the lower limbs and may be accompanied by local pain and/or pruritus
and orthostatic hypotension. The diagnosis is clinical and there is no specific
standardized treatment.
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Se describen los casos clinicos de tres pacientes con diagndstico de sin-
drome de BASCULE, en dos de ellas asociado taquicardia e hipotension
ortostatica.

El sindrome de BASCULE es una entidad probablemente subdiagnostica-
da; se destaca la importancia de su reconocimiento clinico a fin de evitar
estudios innecesarios.
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We describe three cases of BASCULE syndrome in two female adolescents,
two of them associated with tachycardia and orthostatic hypotension.

The condition is likely underdiagnosed. The clinical awareness of pediatri-
cians is crucial to avoid unnecessary studies.
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INTRODUCCION

El sindrome de BASCULE (Bier anemic spots, cya-
nosis and wurticaria-like eruption) es una dermatosis
vasomotora benigna que suele presentarse en la ado-
lescencia. Los signos y sintomas aparecen tipicamente
asociados a la bipedestacidn, generalmente en las extre-
midades inferiores, con la presencia de eritrocianosis,
con posterior formacién de manchas de Bier, sobre las
que aparecen a los pocos minutos pdpulas pruriginosas
urticariformes. Su diagndstico es clinico y su evolucién
favorable.

SERIE DE CASOS
Caso clinico 1

Paciente de sexo femenino de 12 afios, sin antece-
dentes de relevancia, que consulté por lesiones de 2
afios de evolucidn. Referfa episodios caracterizados por
eritema con mdculas anémicas circulares compatibles
con manchas de Bier localizadas en los muslos, piernas
y antebrazos asociados a dolor intenso (EVA 8/10).
Los signos y sintomas se desencadenaban con la bi-
pedestacion (a los pocos minutos de adquirir esa posi-
cién) y cedian con el reposo. En ocasiones se asociaban
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a episodios de taquicardia e hipotension ortostdtica, lo
que empeoraba la calidad de vida de la paciente.

Al examen fisico, a los 2 minutos de bipedestacion,
en los miembros inferiores se observaba eritrocianosis
asociada a mdculas anémicas de forma circular (man-
chas de Bier) y habones urticarianos. Todas las mani-
festaciones cutaneas, asi como los sintomas asociados,
cedian en reposo sin dejar hiperpigmentacién residual
y reaparecian con la bipedestacién (Foto 1).

Se realiz6 hemograma, coagulograma, hepatograma,
funcién renal y perfil tiroideo, todos dentro de los limites
normales; factor antinuclear (FAN) negativo y eco Do-
ppler de miembros inferiores sin hallazgos patoldgicos.

Con diagnéstico clinico presuntivo de sindrome de
BASCULE asociado a episodios de hipotensién ortos-
tética, se inicié seguimiento por el Servicio de Cardio-
logia donde le realizaron electrocardiograma y monito-
rizacién de la presién arterial con resultados normales.

Debido al impacto en la calidad de vida, se recomendé
adquirir la posicién de pie de manera progresiva y se in-
dicaron antihistaminicos (hidroxicina 50 mg/12 horas).
Con esta terapéutica, la paciente presenté progresiva
mejoria de los sintomas, con buena evolucién clinica,
sin dolor y pudiendo realizar las actividades cotidianas
sin limitaciones.

Caso clinico 2

Paciente de sexo femenino de 14 afios, previamen-
te sana, con episodios de cambio de coloracién en las
extremidades inferiores de 2 afos de evolucién, des-
encadenados a los pocos minutos de la bipedestacién,
acompanados inicamente por prurito leve; los signos y
sintomas cedifan a los pocos minutos de acostarse.

Al examen fisico, luego de unos pocos minutos en
bipedestacién, en los miembros inferiores se eviden-
ciaba una coloracién eritematovioldcea con mdculas
anémicas (manchas de Bier) y habones urticariformes
que ocasionaban prurito (Fotos 2 A-B).

Se realizé laboratorio con hemograma, coagulo-
grama, hepatograma, urea, creatinina, perfil tiroideo
y reactantes de fase aguda. Como tnico hallazgo, la
paciente presentd FAN 1/640 patrén moteado, moti-
vo por el cual fue evaluada por el Servicio de Reuma-
tologia donde se descarté enfermedad reumatoldgica
subyacente; no obstante, contintia en seguimiento.
Ademds, se realiz6 eco Doppler de miembros inferiores
sin hallazgos patolégicos.

Con diagndstico presuntivo de sindrome de BAS-
CULE, se indicé tratamiento con fexofenadina 120
mg/dfa, con mejoria clinica progresiva del prurito y
del malestar a los 3 meses de su inicio.

Caso clinico 3

Paciente de sexo femenino de 12 afios, previa-
mente sana, consulté por cambio de coloracién en las
extremidades inferiores al ponerse de pie, de aproxi-
madamente un mes de evolucién. Referfa episodios
caracterizados por eritema con mdculas pélidas cir-
cunscriptas en los muslos y las piernas, sin prurito,
dolor ni otros sintomas asociados.

Al examen fisico, luego de unos pocos minutos
en bipedestacién, se evidenciaban edema y eritema
de miembros inferiores, asociados a manchas de Bier
(Foto 3A) que se resolvian a los pocos minutos de
permanecer en dectbito con las piernas elevadas
(Foto 3B). Las lesiones eran reproducibles al adoptar
la bipedestacién.

Tantolavaloraciéncardiolégicacomoeleco Doppler
de los miembros inferiores y el laboratorio com-
pleto no presentaron alteraciones. Se establecié un
diagnéstico compatible con sindrome de BASCU-
LE. Dado que los episodios no ocasionaban moles-
tias, solo se indicaron medidas generales de control
postural, antihistaminicos segtin necesidad y segui-
miento clinico.

FOTO 1: Eritrocianosis en ambos miembros inferiores con maculas anémicas y
habones urticariformes.
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FOTO 2: A) Ligero eritema y aisladas méculas anémicas en los miembros inferiores al adoptar la posicion de pie. B) Acentuacion de la eritrocianosis, maculas
anémicas y aparicion de habones urticariformes de color anaranjado luego de 5 minutos de bipedestacién.

FOTO 3: A) Edema y eritema en ambas piernas asociados a manchas de Bier. B) Desaparicién de signos al recostarse y elevar los miembros.
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DISCUSION

El sindrome de BASCULE es un trastorno vasomo-
tor, poco frecuente, descripto por primera vez en 2016
por Bessis et al.!*. Su presentacién es esporddica, aun-
que existen casos familiares descriptos®. Suele afectar a
mujeres adolescentes de 12 a 15 afios®, siendo una en-
tidad probablemente subdiagnosticada, motivo por el
cual consideramos de importancia su reconocimiento’.

Si bien su fisiopatogenia permanece incierta, se
postula que ante el estasis venoso que presentan estos
pacientes al pararse, inducirfa a una vasoconstriccion
arteriolar exagerada, lo que llevaria a la aparicién de
eritrocianosis y posteriores manchas anémicas de Bier.
Finalmente, la erupcién urticariana serfa ocasionada
por la desgranulacién de mastocitos en respuesta a la
hipoxia generada?#¢7.

Clinicamente, los pacientes presentan este episodio
vasomotor a los 1-2 minutos de la bipedestacién. El
mismo se caracteriza por la presencia de cianosis dis-
tal, aparicién de mdculas anémicas (manchas de Bier)
y posteriormente una erupcion urticariana. En ocasio-
nes manifiestan edema, prurito, parestesias y/o dolor
asociado'. Los sintomas y signos se resuelven en me-
nos de 30 minutos al caminar, sentarse o acostarse, sin
dejar lesiones residuales, aunque el edema puede per-
sistir'. Los miembros inferiores son los mds frecuen-
temente afectados, aunque existen casos descriptos con
afectacién del tronco y las extremidades superiores™*.
Si bien caracteristicamente se produce por la bipedes-
tacion, también se han comunicado casos ante la pre-
sencia de exposicién al agua, el llanto, la compresién
local y la defecacién'~.

El diagnéstico es clinico y las lesiones pueden ob-
servarse en el consultorio médico, tal como hicimos
con nuestras pacientes. En los otros casos publicados
en los que se realizé biopsia, los hallazgos fueron ines-
pecificos, con capilares dilatados en la dermis superfi-
cial asociados a un infiltrado inflamatorio inespecifico

con presencia de eosinéfilos"**7.
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CONCLUSIONES

Presentamos tres casos de pacientes con sindrome
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del prurito, con una evolucién favorable. Destacamos
la importancia de conocer esta patologia, usualmente
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entidad benigna con tendencia a la resolucién, puede
ocasionar molestias y afectar la calidad de vida de los
pacientes.
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