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Sindrome de Beckwith

Por los Dres.:

Nestor Acosta TieLes,* Cmistdeal Gavripo Axorapr,**
Gustavo Canno Svirez**®

Acocta Tieles, M. et al. Sindrome de Beckwith., Rev Cub Ped 47: 6, 1975.

Se deseribe un nueve caso de sindrome de Beckwith, eon las caracleristicas propias de la enfer
medad, entre las gue sobresalen: macroglosia, hernia umbilical, hipoglicemia, nefromegalia,
policitemia v alieraciones  histopatoldgicas del pancreas. del rifign ¥ las suprarmrenales. En
oatax iltimas se epcucntran alieraciones dadas por cambios metaplisicos de la corteza adulta.
Como date de interes s¢ senala el enorme tamano que alcanzd la placenta (700 g, con un
didgm=ire de 23 cm), sin cambios histolégicos imporiantes. Por iillimo, se hace necesario diferen-
ciar esta patologia de otras enfermedades que tienen un curse similar durante el periodo
neonatal precor. De la revizidn realizada, se desprende que es1a enlidad puede tener curso
rrolongado. por lo que o necesario detectarla en el periodo neonatal, por las secuclas que

deja durante las erisis de hipoglicemia,

INTRODUCCION

El sindrome de Beckwith o sindrome
de visceromegalia hiperplisica fetal & hi.
poglicemia neonatal,™® es una entidad no-
soldgica rara, con caracleristicas clinicas
v patoldgicas bien definidaz: que deben
ser diferencindas de otraz patologiaz que
tienen wn comienzo muy similar en los
primeros dias de vida posnatal.

Desde su primera  descripeion en el
afia 1963 hazta 1970, =¢ habian publi-
cado 38 cazos de esta enfermedad.?

En este articulo nosotres incluimes un
caso de un nifie recién nacido, que re-
produce las caracteristicaz que se senalan
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para este interesante sindrome y de esta
forma contribuir con el primer paciente
informade en nuestra literatura.

Infarme del caso

H.C. 57556, hijo de una madre de 21 afins
de edad, de la raza negra, Gesta 2. para O
En ¢l embaraze actual, hace criziz e piclone
fritis. No signos de toxemin, No se constatan
oiras enfermedades, No  otilicacion de maedica.
menlos leraldgeno: durante el embarasn.

Entre loa antecedentes [amiliare= de ki omea.
dre hay una tia diahética vy ol paudre el mifio
s asmalico,

El nific nace a las 35 semanus de cdad ge-
wcional:  parte  distévice. por lo que  hube
necesidad de aplicarle forceps,

Tirne un prso e 2875 g v una talla de
475 em, de circonferencia cefalica 305 cm. ¥
la circunferencia tordcica de 31 cm. Al nacer
tiene un test e Apgar de & y a los 5 minu-
los #& mantiene la cifra.

las caracteristicas clinicas gque se  definen
son comoe sigue: La boca entreabienia debide



al enorme temeafo de la lengua, que Nera por
vompleto fa cavidad bucal, El cuello ez corlo.
El abdomen muy globulose por lo que le da
al nific una actitud de “batracie™ en ¢l lecho.
5S¢ obierva una herniac uwmbilical. Los rectos
anteriores estan separados. El higado se palpa
3 em por debajo del reborde costal. El bazo
= palpa 2 cm. El codo rebaza la linea media,
Angule pedes 307, Angulo poplites 135*, En
la piel se observan equimosis diseminadas: y
una mancha moengilica en la regidn glitea.

A laz 21 horas, ¢l nific hace un cuadro ca-
racteriztice  de wna  hipoglicemia por lo  que
s b vealiza glicemia de urgencia. ¥ sc encusntra
una cilra de 32 mg 9% : mas tande se le repite
la wma de sangre. ¥ la cifra e de 30 wmg 9%,
Eztaz cifraz [ueron obtenidas despies de pasarle
glucosa al 10%:. Se le realizg ambicn hemogra-
ma., con las siguientes aleraciones: Hb : 18
£ Fe: hematdcrite: VI vof9e; leucocitos; 16 000
por 3 mm: segmentados: &l; cosinofilos: 1:
monocitoa: 3: linfocitos: 32, Debkido a que on
su evolucidn aparece tinte jctérico de la piel v
de las mucosas, sc realiza biliccubing. siende
esta de 980 wmg %, que fraccionada daba un
predominip de Ja indirecta {957 wg 9%). Esa
ihima en una determinacién posterior s eleva
2 143 mg T

Et yode proreico, wiilizande el métode de Al
fred Grace Grossmann dio una cilra de 5 micro-
gramos 7. siendo ésta la cifra dentro de va-
Torex normales,

A la= T0 horas comtinga con el icters, Haee
pares respiraterios, de los que 3¢ recupera con
Lo administracién de pglocosa o  dextrosa  al
i oa law 75 horas (allece.

El tudin necrapsico  demosird las alteracio.
mes s imporiantes en log drgane: de la ca-
vilal abwlominal: ademids de las caracteristicas
chinivas v ciialadas,

El higada tuve un peso de 140 g {segin
Paeer 1103wt Desde el punto de vista ma-
Ve Y ICTeseapics no WS g ll-iﬂ!l‘ll'l de-
1alle sl antere=, El pdnercas pesd 18 g (segin
Farter 30 20, exle Crgano aparecié exiremada-
wente aunpentado e volumen, siendo su LET1 el
[T e cimpEcie v e consistencia mas sdlida
de la s grneralmente se obscrva. Los rifiones

awmentado: e salumen, ocupaban casi com-
pletamente Ja cavidald  rerroperitoneal.

El rifin  dterccha pesd 90 g el ixquicerdo
Jresa B g eepiin Patter 2360, ¢l rifidn dere-

ORE

cho midisé de polo a pole 9 om v ¢ izquisrdo
7 cm, El primero mosird en el pole superior
hasta su parte medis, un Area de necrosis cor-
tical extensa. No se encontraron olros detalles
de importancia salve que la médula ofrecia wn
aspectn mas compacle,. No =2 enconlraron ano.
malias del sistema excretor, Las suprarrenales
pesaron on conjunte & g (76 g) con la cap-
tula con marcado edema, al corte mostraron
un color camoso. La placenta pesd 700 g, con
un didmelre de 23 em por 1 em de espesar,
gin cambios histoldgicos Importantes,

El estudio histopaologice demostrd  los  as.
peclos mas importanies on los ridones ¥ las su-
prarrenales, El primero, mosiré desde la regién
yuxlamedular hasia la edpsula distintos grados
de maduracién de las nefronas hasta formacio-
nes quisticas dependientez de la dilatacidon de
la cdpsula de Bowman. En la regidn de la
médula ¢l tejido se correspondié con un me
stnijuima de aspecfe embrionario, que le daba
a esta parte del rifidén una caracleristica mds
compacta ¥ en la eual s¢ observaban tdbulos
aislados en desarrollo. Las suprarrenalez a pe-
sar de noe mosirar aumento de volumen, ¢l as-
pecto Nistologico fue varindo, y presentindose
la cortera provisional con distintos cambios,
pero fundamentalmente con presencia de gran-
des células de citoplasma granuloso ¥ acidé-
filo ¥ el micles aumentado de volumen e hi-
pereromdtico  rechazade hacia la  perdferia v
en los cuales se advertia une o dos nucléolos.
Eare aspecto era muoy similar al que se produce
en lo: cambios anapliszices.

lzualmente =e hallaron cambies dscos en Ja
cortera  adulta, 5S¢ enconied un nddulo en el
irtestine con cambios zimilares,

El pancreas ademds de 2u gran tamano, <l
aspecto  histolégico estaba  conslituide por  hi-
perplasia ¢ hipertrofia de los iclotes, muy si-
milar al que se cbserva en los nifios, hijos de
miadres diabéticas,

En resumen ol caso s& definid cams un eine
drome de Beckwith, con cambios displisicos
en ¢l riiién, alleraciones citomegalicar de la
suprarrenzl y médulo del intestine e hiperpla-
sia de los islotes del pdncreas.

COMENTARIODS

El sindrome de Beckwith,'® citade por
Coombs,* posce caracleristicas gue pueden
considerarse como propias del mismo y

A.C.P.
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otras menos constanles que se citan espo-
ridicamente. Entre estos dos grupos s¢ in-
terponen  distintas expresiones Jde la en-
fermedad. Dentro del primer grupo se
citan como elementos [undamentales en
el diagnéstico: La hipoglicemia en ¢l pe-
riodo neonatal inmediate. ol gizanlisme
womdtico posnatal, la macroglosia, la mi-
crocelalia moderada, el onfalocele o her-
nia wmbilical, la hepatomegalia. la hiper-
plasia no quistica venal, la policitemia ¥
la hiperplasia de la coreza =uprarrenal
v de los islotes del pinereas.t=

En la revision realizada por Setelo-
Avila* v otros autores citan ademis: ano-
malias de las orejas. hemihipertrofia, an-
mente de la edad dsea. clilcromegzalia, ne-
vus facial, retardo moental. glomerulogéne.
sis persistente, hiperplasia intersticial de
las ginadaz, hernia dialvagmitica, quistes
corticales de la suprarrenal. anomalias del
tracto urinario superior, anomalias cardio-
vasculares v otraz'"" En nuestro pacien
te, se encontraron las caracleristicazs que
se sefialan como clementos fundamentales
en ¢l primer grupo; micnteaz que en los
seiialados en ¢l zegundo zrupo. ne encon-
trames ninguna de las alieraciones pato.
ligicas.

De los factores que = apunlan, quizd
los mds importantes =can las anomalias
umbilicales que = informan en el 91%
de las casos. La macreglesia en ol 7650
la nefromegalia en el 320.1% v el aumen-
to de peso cn el 5267 de loz cases pu-
hlicados,

La hipoglicemia. aungue es parte im-
portante de exte sindrome, sin embargo,
ha sido sedalada muy  inconstanizmente
y sélo en 7 oportunidades s= ha encon-
trado con cifras inferiores a laz 30 mg %
¥ & cuyas erisis se le hace responsable
de la microcelalia, ¢ retardo memal y la
policitemia.

R.C.P.
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La nefromegalia a nuestro juicio ex uno
de los aspectos mds importantes de este
sindrome, ya que los rifiones alcanzan
grandes dimensiones dentro de la cavidad
retroperitoneal ¥ los cambiox que mues.
tran desde el punte de vista histoligics
son peculiares. Estos altimos consisten en
nefrogénesis persistente, cambios displdsi.
cos de la médula y cambios quisticos de
la corteza, dependientes de la dilatacion
de la hoja parietal de la capsula de Bow.
man, Todos estos aspectos le dan al rifiém
una apariencia embrionaria. En nuestio
paciente se encontraron las particularida-
des sefialadas en el rifin por otres aulo-
res; sin embarge, la necrosis cortical aun.
que es un epifendmeno, es muy probable
que esté en relacidn con las crisis de hi-
poglicemia, aunque esto no ha side seia-
lado en otros articules.

El peso del pincreas en nuestro pacien-
te, estuve por encima del peso esperado,
su estructura es mds compacta y los cam.
bics encontrados, desde el punto de vista
histolagico, muy similares & los que se
describen en los hijos de madres diabé:
ticas.!!

Otras alteraciones interesantes de cste
sinlrome, son las que se describen cn la
suprarrenal, sefialadas como de tipo hiper-
plisico vy dadas por la transformacion ci-
tomegalica de la corteza provisional. Aun-
qne estos cambios han sido descritos en
otras entidades menos conocidas, tales co
mo en la hipoplasia de la suprarrenal,
enn la insuficiencia suprarrenal y como un
lendmens aislado; ne es menos cierlo que
en cste sindrome ellos representan parte
importante del mismo.'"*

En nuestro caso, a pesar de que laz
suprarrenales no tenian un peso por en-
cima de lo normal, los cambios fucron en-
contrados con todas sus caracteristicas y
ne z6lo en ella, sino también en ¢l nédulo
cetépico en el espesor del intestino. Un ha-
llazgo interesante cn nuestre paciente €3
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la reaccion dsea de la suprarrenal dere.
cha, que interpretamos como un cambio
metaplasico dentro de la cortera adulia.
Mre drgano que en nuestro criterio s
frié cambios de interés fue la placenta. que
aleanzd un prso casi del doble de lo nor-
mal sin cambios hiztologicos importantes.
exceplo la marcada caleificacion de la pla-
ca basal.

Los cambios senalados on las supravee.
nales v el aumento de la placenta no han

(L H

side informados por otres autores antes
de 1970,

Por dltimo, es importante diferenciar ol
sindrome de Beckwith, de otras entidades
nocoldgicas que siguen un curso muy se-
mejante durante el periodo neonatal, ta-
les come Ta macroglosia simple o asociada
con hernia umbilical, el eretinismo, la en-
fermedad por almacenamiento de gluedge-
ne. ol sindrome de Down y otras enfe:-
medades,

R.C.P.
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¥

Fig. 1
Aspecto genersl del nido, en el cusl se obser-
ve la distensidn abdominal, Ia hernla umbill-
cal vy la macroglosia.

Fig. 2
Viste general de la cors, donde se manlfiesta fa gren protusidn de la lengus.






Figura 3. Vista

R.C.P
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radiclégica, en la cunal se observa fa lengua que flena
por complere la cavided  Bucad,
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(131

Figura 3. Images mferoseepi el peinercas, an la que s observa la hipertrofia
v o hrper gl de fos cdlotes,

. .. A J

Figura 6. Lesion histelogica de la medula de fos rifienes, en la que predoming
of mesénguima de aspeere embrionario v los rubulfos inmaduros.

R.C.P,
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Figura 7, Vista histolégica oe fa supraceeanl, En el corpe se observa, hacig el lado
f:qut'#rda fa cortesa adulia: v haciae of dereche Ta susiitucian e fa corteia
Ih'm.f Jrer eafidlos Cilantegalicas.

Figura B. Formacign de hucse heterotipice en la corteza aduwlia.

RGP,
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SUMMARY

Acosta Tieles, X, et al, Beekwith's syndrome, Rev Cub Pod 47: 6, 1975,

A new case of Beekwiths symdrome is deseribed. The patient had the common discase charae
fericties: macroglos=ia, wmbilical hernia, hypoglycemia, nephromegaly, polyeythemia and  hiseo-
pathological changes of pancreas. kidneys and adrenal glands; among the later, metapla=tic
changes of adult sdrenal cortex were [ound, As interesting background the enormous size of
placenta {700 with a dismeter of 23em) without significant histological changes is pointed
out. Thiz pathology should be differentioted from other discases with a similar course which
oceur during the carly neonmal period and it should also be detected during this peried since
its course can be prolonged by the sequels appearsd as result of hypoglicemic episodes.

RESUME
Acosta Tieles, X, o1 al, Spedreme de Beckwith, Rev Cub Ped 47: 6, 1975,

On déerit un nowveau eas du =vyedrome de Beckwith avee les caractéristiques propres d- la
maladie: macroglosic, hernie wmbilicale, hypoglvedmie, néphromigalie, polyeythémie et troubles
histopatholoziques Ju pancecas du rein ot des sureénales Parmi e derniéres les troubles somnt
dus & des chang=ments mitaplasinques de Pécoree gdulte, 11 est intéressant de souligner la groande
ta’ll> ativinte par la placente (700 g avee un diamétre de 23 emb, sans changem=nts hysiologi
ques impaoriants, Fira'cment il fao differencizr cette pathelogic des autres maladies ayant un
cours simi'aire perdant la périede  neonatale précoce, Donc, cete entite peul avolr on cours
profongé par les sequelles gqu'elle laisse pemdamt les orises dhypoplycemie: e'est pourgquoi il
faut la detecter dans la periode neomatal o

PEZME
AwocTa Tueasc .., ¥ Op. Cadmpow BEKBHTa, Rev Cub Fed 47.5,1975.

OniscHBaeTcA HOBDE CJy9all cuHmpowa BexsHTa COUCTBCHHIDGE XAPaKTEpPHCTEXS
M ZaGOJICBAHMY,.CPElE KOTODHY EMEDICA MAKDPOTNO3AM, TPHES MyIOBMHH,THEND
TIEKeMI] , Hedpome Tamod , 00 MM TEMME , § THC TGIATOIITHIeCHIX HIMEHEHIH TIOL
ECAVNOWION EC/ACSH ,O0MKE B Aamod29Hof xefesw.Cpell 3TMX ODOCHEMHHX Ha-
XOUATCA AIMCHEHMM B CACNCTBHR METAIA3WICCKMX #3MCHEHMmi 8 Cpojofl xopd
B wauccTRe mHTepecHoH maHHM nomdepkdaBacTcA OUpOMHOR pa3Mep DAANEHTH
(700 ¢ METDOIM 23 CM).HE BTPEYaA IHAWHTEJBHHX THCTOJOTAHECKEX B3MC-
HeHMH, nocAcoHoR ouspen HYEHO OTACTHTE 3Ty O4TOA0TIAD O'C ApPYTHX s3ado-
JMEBSHNE , EMCTIAX OOMHAKOBYD TE9eHWD 00 BCO PEHHYD HEOHATASEHYD MEpPEO—
Iy. W3 MpONenaHKyD DEBH3MD BHXOAMT TO; 970 3T0 3300MeBaHEE MOXET EMETh
ILMMHHYD TedeHWN A3 33 NOCAeNCTBHE KPU34CA,CMOOT/DMKEMAM U0 OOBOIY 9erd
IpeNeTeA UX ONPEeleNHTh BO HIOHATAALHOW T<pHOLES
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