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         RESUMEN

Se presenta el caso de una niña de dos años de edad, producto de un embarazo
captado a las doce semanas, y al realizar ultrasonido a las treinta y tres
semanas se le diagnostica onfalocele fetal. Se atiende en consulta de genética y
patología social al embarazo. Se induce el parto a las cuarenta y tres semanas
del que se obtiene un recién nacido de 4500 gramos. Llama la atención el
onfalocele y la macroglosia, además de características compatibles con un
síndrome de Beckwith. Se realiza intervención quirúrgica del onfalocele y se
sigue por consulta multidisciplinaria. Se realizan controles periódicos, dado que
estos niños presentan gran relación con un sinnúmero de enfermedades malignas.
En nuestra paciente se ha mantenido una alta talla sin complicaciones del
síndrome.

Palabras clave: ONFALOCELE/cirugía; ONFALOCELE/congénito;
MACROGLOSIA/congénito; SINDROME DE BECKWITH-
WIEDEMANN.

INTRODUCCION

  El síndrome de Beckwith-Wiedemann es una entidad poco común, a la que se le ha
atribuido una herencia autosómica recesiva, caracterizada por exónfalo, macroglosia
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y gigantismo, hepatoesplenomegalia en el 50% de los casos, sensibilidad a la leucemia,
estrabismo, anomalías faciales y edentración en el lóbulo de las orejas. La
hiploglicemia por hiperinsulinismo se ha observado, porque causa hiperplasia de las
células beta pancreáticas; la hiploglicemia puede ser transitoria y autolimitada;
también puede presentarse hiperlipidemia.

  Los riesgos más importantes son las secuelas neurales irreversibles por la
hipoglicemia y la aprición de tumores abdominales, como el tumor de Wilms y el
carcinoma córtico-suprarrenal (RS) patognomónico, y el surco en el lóbulo de la oreja.
La crisis de hipoglicemia aparece en la primera semana de vida y puede evolucionar
hacia la diabetes crónica o un cuadro de intolerancia a los hidratos de carbono; puede
asociarse a una tumoración conocida, como fibroma del corazón.

  Motivados por la gran importancia del reconocimiento de este síndrome que, aunque
poco frecuente, presenta un pronóstico sombrío, nos decidimos a realizar este
informe del caso, ya que con un diagnóstico prenatal precoz se lograría disminuir la
incidencia de esta entidad, por lo que nos propusimos dar a conocer la existencia de
este caso en nuestra área de salud.

INFORME DEL CASO

  Niña de 2 años de edad,  con fecha de nacimiento 20/10/97, producto de una
gestación con captación precoz (12 semanas) que se trasladó a nuestra área a las 20
semanas. En el ultrasonido (US), a las 33 semanas se diagnosticó onfalocele fetal, y
se atendió en  consulta de patología asociada y genética. Se realizó inducción del
parto a las 43 semanas, del cual se obtuvo un recién nacido con peso de 4,500 gramos,
talla 55 cm, perímetro cefálico 37 cm, circunferencia torácica 35 cm, así como
onfalocele, macroglocia, edentración del lóbulo de la oreja, occipucio ligeramente
prominente y nevus capilar frontal. Presenta cuadro de hipoglicemia postnatal, y es
intervenida quirúrgicamente del onfalocele a las 20 horas. Permanece ingresada
durante nueve días. A partir de esta fecha se continúa su atención multidisciplinaria y
se conforma el diagnóstico de un síndrome de Beckwith-Wiedemann.

RECOMENDACIONES

- Evitar crisis de hipoglicemia para disminuir las secuelas neurales irreversibles.
 

- Seguir por consulta multidisciplinaria para lograr el diagnóstico precoz de posibles
tumoraciones malignas.
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