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Caso clinico

Sindrome progeroide neonatal (Wiedemann-Rautenstrauch).
Evolucion en cinco ainos

Leonardo Pérez Mejia,* Yuritzi Santillan Hernandez**

RESUMEN

El sindrome progeroide neonatal, o sindrome de Wiedemann-Rautenstrauch, es un padecimiento autosémico recesivo que se distingue
por peso y talla prenatales bajos, macrocefalia relativa, cara triangular y envejecida, neurodesarrollo con retraso y muerte prematura
en la infancia; esta enfermedad muestra heterogeneidad genética. El diagndstico se basa en sus caracteristicas clinicas. Exponemos
la evolucién de cinco afios de un caso y éste se compara con los reportados en la bibliografia previa.
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ABSTRACT

Neonatal progeroid syndrome (NPS), or Wiedemann-Rautenstrauch syndrome, is a recessive autosomal disease, characterized by
prenatal low weight and stature, relative macrocephaly, triangular old looking face, delay in neurological development and premature
death in the childhood, this syndrome presents genetic heterogeneity. The diagnosis is based on its clinical characteristics. We present

the evolution of a case from birth to 5 years and we compared this case with the existing literature.
Key words: progeroid syndrome, lipoatrophy, Wiedemann-Rautenstrauch syndrome.

1 sindrome progeroide neonatal, conocido
como sindrome de Wiedemann-Rautens-
trauch, es un padecimiento autosémico
recesivo que se distingue por peso y talla
prenatales bajos, macrocefalia relativa, cara triangular,
ausencia de tejido adiposo subcutaneo, apariencia en-
vejecida,! red venosa frontal prominente, hipotricosis,
dientes prenatales y aracnodactilia. La mayoria de los
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pacientes muestra neurodesarrollo con retraso y muere
prematuramente en la infancia.>* En la bibliografia
mundial se han reportado aproximadamente 16 casos,
que muestran variabilidad clinica, con posible hete-
rogeneidad genética (Cuadro 1). La patogénesis del
sindrome progeroide neonatal es desconocida, por lo que
el diagnostico se basa en sus caracteristicas clinicas.!

CASO CLIiNICO

Paciente masculino de 5 afios 5 meses de edad, originario
de Tuxtla Gutiérrez, Chiapas. Hijo de padre y madre
no consanguineos de 40 y 39 afios, respectivamente,
y producto del tercer embarazo; amenaza de aborto a
las 11 semanas de gestacion y obtencion del producto
a las 37 semanas de gestacion por cesarea de urgencia,
secundaria al desprendimiento parcial de la placenta y
al sufrimiento fetal agudo; peso: 1,400 g, talla: 39 cm,
Apgar: 7/8; al nacer craneo con hemangioma capilar
frontal y red venosa colateral prominente, cabello escaso
y delgado y criptorquidia derecha.
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Sindrome progeroide neonatal (Wiedemann-Rautenstrauch)

Evolucion

Hospitalizado 40 dias por prematurez y peso bajo. In-
feccion repetida de las vias aéreas hasta los 2 afios de
edad. Al afio 8 meses tuvo convulsiones febriles. TAC
de craneo y electroencefalograma normales. A los 2 afios
sufrid crisis convulsivas, tratadas con difenilhidantoina.
Nueva TAC cerebral reportada como normal y electroen-
cefalograma con descargas focales, que se generalizan.
La valoracion por oftalmologia, a los 2 afios 1 mes,
descartd anomalia de Rieger. El electroencefalograma
a los 2 afios 8 meses reportd incremento de la excitabi-
lidad cortical focal —secundariamente generalizada—y a
los 3 afios reportd ondas delta y theta difusas, con dafio
cortical ligero. A los 5 afios los potenciales evocados
visuales con datos de la corteza calcarina que apoyaron
retardo en la conduccion.

En la exploracion fisica actual se encontrd paciente
masculino con edad aparentemente mayor a la cro-
nolégica, de apariencia envejecida; peso y talla tres
desviaciones estandar por debajo del percentil 3, mi-
crocefalia, cabello delgado y seco, implantacién baja
de pabellones auriculares, nariz afilada con puente nasal
deprimido, narinas estrechas, micrognatia, clinodactilia
en el quinto dedo, reflejos osteotendinosos ligeramente
aumentados, pene pequefio, criptorquidia derecha,
testiculo izquierdo retractil y ausencia generalizada de
tejido graso subcutaneo.

Figura 1. Paciente a los 5 meses de edad.

Figura 3. Paciente a los 5 afios 5 meses de edad.

Desarrollo psicomotor

Sonrisa social: 6 meses, sostén cefalico: 10 meses,
sedestacion con apoyo: 1 afio 6 meses, gateo: 2 afios,
bipedestacidn: 3 afios. Segun la escala de Denver, a los
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3 afios 9 meses con retraso global del neurodesarrollo,
de aproximadamente 12 meses. Con alteracion mayor
en lenguaje motor fino. Actualmente, s6lo menciona
bisilabos y no tiene control de esfinteres.

DISCUSION

Se realizé diagndstico diferencial con sindrome SHORT
y sindrome tricorrinofalangico tipo I. En el sindrome
SHORT (un acrénimo) se consideran la talla baja y la
lipoatrofia; sin embargo, en nuestro paciente se descartd
anomalia de Rieger y nunca existio retraso de denticion.
En el sindrome tricorrinofalangico tipo I se considera
la cara triangular, pero los pacientes cursan con peso
normal al nacer, con una nariz peculiar en forma de pera,
con inteligencia normal y con epifisis conicas de falanges
medias y proximales, datos que no corresponden con
los de nuestro paciente. Por las caracteristicas clinicas

de nuestro paciente se integra diagndstico de sindrome
progeroide neonatal. En el Cuadro 1 se muestran las
caracteristicas que reflejan la variabilidad fenotipica.
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