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Sindrome de Beckwith

Por los Dres.:

LUIS BASTIAN MANSO®, MARIO CONDE MARTIN®®,
JULID BARRERAS AGUILAR®'® y ADELINA ZAYAS LINARES®""*"

Bastidn Manszo, L. v otros. Sindrome de Beckvith, Rev Cub Ped 53: 5, 1981,

Se presenta el sequndo caso informado en nuestra literatura de un nifio recién nacido
con sindrome de Beckwith. Se senalan las caracteristicas tipicas informadas por otros

autorea:,

tales como: visceromegalia, hiperplasia de los islotes del péncreas. persisten-

cia del glomerulegénesis, citomegalia cortical suprarrenal bilateral; ademds, se sehnala

la presencia de coriangioma en la placenta.

INTRODUCCION

El sindrecme de Beckwith o sindrome
de visceronegalia hiperplésica fetal con
hipoglicem a neonatal es una entidad no-
sologica rara, descrita en el afo 19632
Se han publicado hasta la fecha apeoxi-
madamente 50 casos, uno de ellos en
la literatura cubana?®

Sus caracteristicas clinicas mas cons-
tantes incluyen la presencia de onfalo-
cele, macraglosia.® gigantismo natal v
posnatal,' nevus en llama facial, ma-
crocefalia, hemihipertrofia ¥ retraso
mental. Desde el punto de vista anatg-
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mico, visceromegalia a expensas de hi-
gado y rindn, hiperplasia de los islotes
y acini del péancreas, citomegalia adre-
nal® e hiperplasia de las células intersti-
ciales de las gdnadas.®

Se presenta el segundo caso informa-
do en nuestro pais, con sus caracteris-
ticas clinicas y anatomopatoldgicas.

Presentacion del caso

H.C. 195692, hijo de una madre de 17 anos
de edad, de la raza blanca, gesta 2, para 1,
abortos 1, sin antecedentes patoldgicos, Rh
negative no estudiado durante el embarazo, no
diabetes ni toxemia, no utilizé medicamentos

teratdgenos.

La madre ingresa por R.P.M. e hidramnios,
con tiempo de gestacién de 31,5 zemanas, al-
tura uterina de 36 em. Se produce el parto
eutécico a las 6 horas de su ingreso, vy se
obtiene un recién nacide femenino, de 2480
gramos; la placenta pesd 1200 gramos.

El recién nacido fue valorado con una puntua-
clén de Apgar de 5 al minuto y 5 a los 5 mi-
nutes de nacido. Se observan las siguientes ca-
racteristicas clinicas: boea entreabiorta debido
al gran tamaiio de la lengua, shdomen globuloso
con onfalocele y separacidn de los rectos an



teriores, el higado palpable a 4 ¢m del reborde
costal derecho, palpdndose ademas un aumento
de volumen en el flanco izquierdo, que parecia
corresponder con el rifdn de ese lado.

Evoluciona con poca vitalidad, hipotonia, res-
piracion irregular v superficial, falleciendo a las
4 horas de nacido. La glicemia estaba dentro
de laz cifras normales, pero es de sehalar que
al tomarse la muestra ya se estaba adminis-
trando dextrosa por via endovenosa.

El estudio necrdpsico mostrd como alteracio-
nes mas importantes: higado, rifones v péan-
crégs con pesos superiores a lo normal, la
pstructura hepitica era normal, los islotes del
pancreas se encontraban hiperplasicos, los ri-
nones con persistencia de la glomerulogénesis
y un tejido mesenquimatoso inmadure, que ro-
deaba a los twbulis colectores de la médula; en
la suprarrenales se encontrd una citomegalia
cortical bilateral; la placenta presentd un co-
rigangioma.

Figura 1. Se ebscrva € enorme tamaio del
higado,
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Figura 2. Aumento del volumen del pincreas.

Figura 3. Ambos ridones samentados de
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Figura 4. Hipertrofia e hiperplasia de los Islotes Langerhans.

Figura 5. Tubos colectores rodeados de un tefido mesenquimatosg
inmadurg,
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COMENTARIOS

Por las caracteristicas clinicas e histi-
cas este caso reune las condicionales
del sindrome de Beckwith. Informes oca-
sionales mencionan la asociacion del
onfalocele o hernia umbilical ¥ macro-
glosia, pero sin las otras caracteristicas
del sindrome.

Sotelo Avila,! destaca las diversas va-
riedades de presentacidn que determinan
que algunos ninos presenten solamente
pocas de las caracteristicas principales
gue estarian plenamente desarrolla-
das en otros, existiendo un grupo con
una forma intermedia.

De los factores que se apuntan quizas
los mas importantes sean las anomalias
umbilicales (que se informen en el 91%
de los casos), la macroglosia en el 76%,
ia nefromegalia en el 39.4%; en este
caso estuvieron presentes todas estas
alteraciones.?

En los informes de otros autores se
senalan otras anomalias congénitas aso-
ciadas,* como anomalias de las orejas,
hernia diafragmatica, carcinoma congé-
nito de suprarrenales y tumor de Wilms,
entre otras, en los hallazgos de labora-
torio; ademas de la hipoglicemia, se se-
nala policitemia, lo que no fue encon-
trado en este paciente.

El retardo mental en los pacientes
que sobreviven trata de explicarse por
los episodios de hipoglicemia neonatal.

En relacién con el origen del sindro-
me, Filippi vy Mckusick® mencionan el

SUMMARY

hallazgo de anormalidades del arazo cor-
to de uno de los cromosomas del grupo
G vy la opiniéon de Wiedemann quien lo
considera una disfusion hipota dmica no
progresiva. A pesar de esta referencia
el origen sigue siendo oscuro.

El aumento de pesc de la placenta
coincide con el caso informadc anterior-
mente en nuestra literatura y cue no ha-
bia sido informado. La presencia de co-
ricangioma pudiera ser casual.

Como causa de hipoglicemia se senala
el hiperinsulinismo; ademas, se han in-
formado alteraciones en el metabolismo
del glucagon®™ y Dammaco y Roe™® en-
contraron en el pancreas una combina-
cidn andmala de componentes acinar e
insular, asociados con hipertrafia e hi-
perplasia de los islotes; este hallazgo
ha recibido el nombre de nesidioblasto-
sis y se considera una neoformacién per-
sistente de células de los islotes desde
elementos ductales del pancreas exocri-
no. En el paciente de Roe fue necesario
una pancreatectomia parcial y mas tarde
adrenalectomia parcial, para llevar la gli-
cemia y los esteroides urinarics a cifras
normales.

En el estudio microscopico de la len-
gua™® no se ha encontrado ifiltracién
grasa ni depdsitos de glucdgeno, expli-
candose el aumento de tamafo en la ma-
yoria de los pacientes por hipzrplasia e
hipertrofia del muasculo. Uno de los pa-
cientes estudiados por Irving’ presentd
linfangiectasia localizada; en o ros casos
no se encontré anormalidad h stica que
explicara esta alteracion.

Bastisn Manso, L. et al. Beckwith's syndrome. Rev Cub Ped 53: 5. 1981.

The second case reported in our literature about a newborn infant with Beckwith’'s
syndrome is presented. Typical characteristics reported by other authors, are painted
out. They are: visceromegalia, hyperplasia of the pancreas islets, persisting glomerulo-
genesis, bilateral suprarenal cortical cytomegalia; in addition, presence of plzzental

choripangioma is pointed out.
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RESUME
Bostidn Manso, L. et al. Syndrome de Beckwith. Rev Cub Ped 53: 5, 1981,

Les auteurs présentent le deuxiéme cas rapporté dans notre littérature de nouveau-ngé
atteint du syndrome de Beckwith. Les caractéristiques types rapportées par dautres
avteurs sont signalées, telles que: viscéromeégalie, hyperplasie des iflots pancréatiques,
porsistance de la glomérulogenése, cytomégalie corticale surrénalicnne bilatérale; en
outre, on signale la présence de chorivangiome placentaire,
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