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SINDROME DE BECKWITH-WIEDEMANN (E.M.G.)
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RESUMEN

A propésito de una caso de onfalocele asociado a hemimacroglosia v hemihipertrofia corvo:
ral : realizamos una revisién del manejo del onfalocele. En este paciente, la correccion auin‘irg‘ica .
de defecto parietal en un solo tiempo fue posible sélo gracias a su hemihipertrofia corporal. (Re-
vista de la Facultad de Ciencias Médicas (Quito), 10:: 65, 1985). :

El sindrome cldsico de Beckwith—Wie-
demann se caracteriza por onfalocele, macro-
glosia, gigantismo e hipoglicemia neonatal (1,2).

El sindrome EMG “avenas. se presenta en
el 14 o/o de pacientes con.onfalocele (3). Alain
y.Cols (4) han revisado exhaustivamente el te-
ma. La transmision hereditaria es de tipo ana-

téomico dominante con penetracién incompleta -

y expresividad variable que requiere consejo ge- '
nético familiar (5), El crecimiento puede estar

perturbado por visceromegalias (rifion, higado,

corazén, timo, clitoris), hemihipertrofia corpo-

ral (6), nefroblastoma (7) y carcinoma suprarre-

nal. Es frecuente la hipoglicemia neonatal por

hiperinsulinismo debido a hiperplasia de los is-

lotes de Langherans. Son criterios menores la

presencia de telangiectasias faciales y las anoma-

lias del pabellon auricular,

PACIENTE Y METODOS

Juan N., (MIA 15157), recién nacido a
término; sexo masculino, de peso excesivo para
la edad gestacional, producto del quinto emba-
razo, nacido por cesirea debido a despropor-
cion pélvico—cefdlica. Presenta onfalocele gran- .
de de 15 cm de didmetro, el mismo que contie-

ne yeyuno—ileén, colon y vejiga. Ademas; el
nifio presenta hemihipertrofia corporal derecha,
hemimacroglosia derecha e implantacion -baja
de pabellones auriculares.

Examen fisico

Peso: 4.400 g., talla: 51 cm., perimetro
cefilico: 35 cm., perimetro tordxico: 34 cm.,
Apgar 7 al 1 minuto y a los 5 minutos. Cardio-
pulmonar:. normal, estado .general: bueno. Au-
sencia de eliminacién de meconio, Glicemia 90
mgo/o. v

Datos de la madre

Multipara de 40 aiios, residente en Qui-
to, gesta 5, para 3, abortos 1. Gestacion de 39
semanas, sin control prenatal. Alimentacion de-
ficiente en calorias, proteinas y vitaminas; con-
diciones socio—econémicas, culturales e higié.
nicas malas. :

Automedicacion de aproximadamente 40
tabletas de 324 mg. de monohidrato de dipiro-
na antes de la 8a. semana de gestacion, ingeridas
por odontalgias. Ruptura de membranas 2 horas
antes de la cesédrea, liquido amniético claro.
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Tratamiento quirirgico

Se realiza intervencion quirirgica a las 23
horas de edad. Bajo anestesia general con Fluo-
tane y sin utilizar relajantes musculares, se inci-
de 1a piel alrededor de la zona de implantacion
del saco amnidtico. Se prolonga la incisién en
2 cm, por encima y por debajo del onfalocele,
Ligadura y seccién de vasos umbilicales. Resec-
¢ién del saco amnidtico, dejando una pastilla
del mismo que se encuentra muy adherida a la
clipula vesical. Colocacion del intestino en po-
sicion normal, previa expresion manual del con-
tenido intestinal, No se encuentra malrotacion
intestinal asociada, No se realiza apendicecto-
mia. L
Maniobra de traccion digital en rastrillo
de la musculatura dorsal y lateral del abdomen,
hasta ganar 3 cm, de tejido a cada lado de la
cavidad abdominal. Se logrd cerrar progresiva-
mente el abdomen en 2 planos, muscular y cu-
tineo, aparentemente sin presionar sobre las
visceras, cava o diafragma. Los puntos sueltos
en U horizontal en piel quedan largos y son
traccionados al cenit.

RESULTADOS

Evolucion postoperatoria

En los 80 minutos del postoperatorio
inmediato, el nifio presenta taquicardia, taquip-
nea, cianosis distal, cuadro que cede con la ad-
ministracion de oxigeno por cateter (2 1t/min),
durante 30 minutos, Se indica oxigeno ambien-
tal por 12 horas y esta sistomatologia no vuel-
ve a presentarse.

D1: Red venosa colateral incipiente. Circula-

cién distal normal, Frecuencia cardia-
ca 136/min.  Frecuencia respiratoria
48/min.

D2: Presencia de ruidos hidroaéreos y elimi-
nacion de meconio. Se inicia tolerancia
oral de liquidos. Signos vitales estables.
Se retira traccion al cenit.

D3: Distencién abdominal que cede luego de

Stridrome de Béckwith—Wiédemann (E.M.G.)

disminuir la ingesta oral. Discreta anemia,
férmula leucocitaria normal, glicemia 53
mg. Tolerancia oral diaria de férmula: 8
onzas. )

Actividad y tono normales; buena suceion
a pesar de dificultad presentada por hemi-
macroglosia. Ingesta en 20 horas de 13.5
onzas. Eliminaciones normales. Red veno-
sk colateral persiste. Ictericia fisiologica.
D5: Signos vitales normales. Buena succién
del seno materno. Herida limpia. Alta del
Servicio. :
Paciente asintomatico. Ha ganado peso
(5 onzas). Se retiran suturas. El paciente
e5 controlado por los pediatras del Ser-
vieio ‘durante tres meses en que presentd
un buen desarrollo pondo—estatural y psi-
comotriz; pero luego es perdido de vista.

D4:

D10:

DISCUSION Y CONCLUSIONES

Se trata de un caso particular de onfaloce-
le grande, eni Un hifio de peso éxcesivo para su
edad gestacional, 4 expensas de uina hemihiper-
trofia corporal . derecha que incluye hemima-
croglosia homolateral e implantaciéon baja de
pabellones auriculares. o

Los controles de glicemia permanecieron
dentro de limites normales y el desarrollo cor-
poral, inclusive a los tres meses de edad, fue
manifiestamente marcado en el lado derecho.

. No se conocen antecedentes similares en
familiares del nifio. - ‘

Tratamiento

La malrotacién intestinal y otras anoma-
lias digestivas son frecuentes y, junto con la in-
feccién, ruptura y -evisceraciéon, constituyen
causa importante de mortalidad. Por esta razén,
el onfalocele no debe ser tratado conservadora-
mente con substancias quelinizantes o descalifi-
cantes, polvos y vendajes, sino quirirgicamente. -

En los :onfaloceles intactos, medianos y
pequeiios, sin malformaciones intraabdomina-
les asociadas, hay que realizar el cierre del
defecto parietal
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En los onfaloceles intactos, mayores de 8
cm. de didmetro, sin malformaciones intraabdo-
minales asociadas, es necesario cubrir el defec-
to con plel o placas de Silastic,

En los onfaloceles grandes intactos, con
malformaciones intraabdominales y en los
onfaloceles rotes, es imperativa la intervencion
quirirgica inmediata con correccion de la mal-
rotacién intestinal y colocacion del intestino en

posicion de mesenterio comiin completo asocia-

do a apendicectom{a y gastrostomfa.

La gastrostomfa es un auxiliar valioso
cuando es doble, dejando una sonda de aspira-
cién en el estébmago y otra de alimentacién en
el yeyuno,

La alimentaciéon parenteral continua es
iitil cuando la alimentacién enteral tenga que
ser retrasada,

En nuestro caso, debido al peso elevado

del nifio y gracias a haber conseguido tejido -

muscular y cutdneo suficientes, mediante la
traccion en rastrillo, realizada desde los cuerpos
vertebrales hacia adelante, se obtuvo suficiente
pared abdominal para cerrar el abdomen en un
solo tiempo, sin utilizar curarizantes y sin pro-
ducir trastornos cardio—respiratorios impor-

tantes.
Este método no es recomendable para la

generalidad de casos, en los cuales es muy estre-
cha 1a relacién del volumen del onfalocele con
el didmetro del anillo, de una parte, y, el peri-
metro inferior del térax, de otra, Por lo tanto,
es necesario, el uso de placas de silastic, segiin la
técnica de Schuster, con el fin de ganar progre-
sivamente la cavidad abdominal.
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