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Resumen

Introduccién: Beckwith describié un sindrome caracterizado por: macroglosia, defectos de pared
abdominal y trastorno en el crecimiento. Los hallazgos mas asociados al SBW son: hipoglucemia,
tumores, exoftalmos y nevus. Este trabajo presenta la asociacién de SBW con una nueva lesién no
descrita.

Caso 1: RN con nevus flameus, exoftalmos, macroglosia, cordén umbilical ancho, diastasis de
rectos, masa abdominal e hipoglucemias. US abdominal: forma quistica en borde hepdtico derecho.
Laparotomia: quiste hepdtico derecho. Patologia: quiste hepdtico simple.

Caso 2: RN con onfalocele, exoftalmos, macroglosia e hipoglucemia. US abdominal: quiste en
hipocondrio izquierdo. TAC: quiste alrededor de vesicula biliar. Patologia: quiste hepdtico unilocular.

Discusion: Los pacientes con SBW tienen riesgo de hipoglucemia y tumores. Después de analizar
en los buscadores médicos de casos publicados de 1963 a la fecha, asi como investigar directamente
con el Dr. Beckwith y revisar la Beckwith-Wiedemann Support Network estos casos presentados se-
rian los primeros asociados a quiste hepdtico.
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:Sindrome de Beckwith - Wiedemann (Sbw) y Quiste Hepdtico?

“Beckwith - Wiedemann (BWS) and Liver Cyst?

Abstract

Introduction: Beckwith described a syndrome characterized by macroglossia, abdominal wall de-
fects and growing alterations. The findings associated to BWS are hypoglycemia, tumor, exophtalmus
and nevus. This work presents the association of BWS with a lesion not yet described.

Case 1: Newborn with nevus flammeus, exhophtalmus, macroglossia, wide umbilical cord, diasta-
sis of the rectus, abdominal tumor and hypoglycemia. Abdominal ultrasound: cystic form on right
hepatic border. Laparotomy: right hepatic cyst. Patology: simple hepatic cyst.

Case 2: Newborn with omphalocele, exophtalmus, macroglossia and hypoglycemia. Abdominal
ultrasound: left hypocondrium cyst. TAC: Cyst sorrounding gall bladder. Patology: unilocular he-

patic cyst

Discussion: The patients with BWS have risk for hypoglycemia and tumor. After analyzing medi-
cal web search of published cases since 1963, reviewing the Beckwith-Wiedemann Support Network
and investigating directly with M.D Beckwit; this cases will be the first associated with hepatic cyst.

Index Word: Beckwith-Wiedemann Syndrome; hypoglycemia; Hepatic cyst.

Introduccién
El Dr. Bruce Beckwith en 1963 presento a

tres casos post mortem de nifos con un nuevo
sindrome caracterizado por macroglosia, onfa-
locele, citomegalia de la corteza adrenal fetal,
displasia medular renal, y visceromegalia.

Posteriormente en 1964 el Dr. H.R. Wiede-
mann reporta tres casos hermanos con desorde-
nes semejantes, complementando su descripcién
con defectos en el diafragma, hernia umbilical
e hipoglucemia sintomdtica posiblemente como
consecuencia a hiperinsulinismo por hiperpla-
sia de las células beta.

La frecuencia del sindrome de Beckwith
Wiedemann es de 1 por 13,700 nacimientos,
algunos neonatos con este sindrome muestra
duplicacién parcial del cromosoma 11p, esto es

eneralmente esporddico, considerdindose como
%erencia familiar.?

Este sindrome es caracterizado por: macroglo-
sia, defectos de pared abdominal, hipoglicemia,
nefromegalia, nevus facial flameus, otros ha-
llazgos son exoftalmos, hemihipertrofia, retraso
mental moderado a severo, defectos cardiacos
congénitos, polidactilia, neoplasias y paladar

hendido.

Hay criterios clinicos que sugieren la presen-
cia del sindrome y se definen como mayores y
menores.

Entre los mayores : historia familiar positiva de
uno o mas casos previos, macroglosia, onfalocele,
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visceromegalia, tumores embrionarios, hemihi-
perplasia y citomegalia adrenocortical.

Los criterios menores son: polihidramnios,
prematurez, hemangioma neonatal, nevus fla-
meus, diastasis de rectos y edad dsea avanzada.’

La hipoglucemia es frecuente y es el factor
principal que produce las secuelas por dafo
neuronal.

Las manifestaciones en la pared abdominal
incluyen: hernia umbilical, onfalocele, y diasta-
sis de rectos.

Estos pacientes tienen predisposicién a pre-
sentar neoplasias como tumor de Wilms, hepa-
toblastoma, neuroblastoma, carcinoma adreno-
crotical y rabdomiosarcomas, el riesgo se estima
en 7.5% en los primeros ocho afios de vida.'**

Presentacion de Casos

Caso 1. RN femenino, tres hermanos sanos,
producto de término, G4, embarazo con pre-
eclampsia, obtenida por cesdrea.

Al nacer se identificé un nevus flameus, exof-
talmos, macroglosia, cordén umbilical ancho,
diastasis de rectos y masa abdominal.

Ademds presenté hipoglucemias de dificil
control.

Ultrasonido abdominal con lesién quistica
en borde hepdtico derecho.

Se practica una laparotomia encontrando
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quiste en borde hepdtico derecho y alrededor
de la vesicula biliar.

El reporte de Anatomia Patoldgica es de un
quiste hepdtico simple.

Caso 2. RN masculino, una hermana sana,
producto de término, G2, parto vaginal.

Al nacimiento se identific6 un onfalocele,
exoftalmos y macroglosia. Presenté ademads, hi-
poglucemia de dificil control.

Se le practica una laparotomia teniendo
como hallazgos: hepatomegalia, malrotacién
completa, atresia ileal tipo I con perforacién.

Se realiza ileostomia y colocacién de silo.
Posterior a ocho dias de plicaturas del silo se
realiza cierre de pared sin complicaciones.

Por sindrome colestdsico se realiza Ultraso-
nido abdominal que evidencié lesién quistica
en hipocondrio izquierdo.

Una Tomografia Axial Computarizada mues-
tra lesién quistica en hipocondrio izquierdo.

A los 25 dias de vida se cierra la ileostomia
y se explora higado y vias biliares, encontrando
gran hepatomegalia y alrededor de la vesicula
una tumoracioén que se reseco en cufa.

El reporte de Anatomia Patolégica es de
quiste solitario unilocular de higado.

Discusion
Los pacientes con SBW son identificados

de acuerdo a sus caracteristicas clinicas al na-
cimiento.

Estos nifios tienen el riesgo de presentar hi-
poglucemia y tumores.

Para su seguimiento el Beckwith-Wiede-
mann Support Network (BWSN) ha establecido
un protocolo que incluye, entre otros, US ab-
dominal desde el nacimiento y cada seis a 12
semanas los primeros cuatro afios de vida y ni-
veles de alfa-feto-proteina.®”’

Cada ano se informa en la literatura, a la
Beckwith-Wiedemann Children’s Foundation
(BWCEF) y al BWSN nuevos casos y aparecen

nuevas patologias asociadas con este sindrome,
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principalmente tumores benignos y malignos.

Después de un andlisis en Internet en los
buscadores médicos de los casos publicados del
SBW de 1963 a la fecha, asi como investigar
directamente con el Dr. Beckwith y revisar en la
BWCEF y la BWSN, estos casos presentados en
este documento serfan los primeros asociados a
quiste hepdtico.

Decir que el quiste hepdtico es otro de los tu-
mores, de los mds de 10 asociados que pueden
presentar los ninos con SBW, se fundamenta en
datos epidemioldgicos por lo cual habrd que es-
perar a que se informen mds casos, al momento
parecen ser estos los dos primeros.
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