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Caso clínico

Presentamos el caso de un paciente de sexo femenino de 1 mes 
de edad, nacida a término y peso adecuado para la edad gestacio-
nal, con el antecedente de nefromegalia evidenciada por ecogra-
fía prenatal, que es traída a la consulta por presentar múltiples le-
siones. Al examen físico se evidenciaron lesiones tumorales (más 
de 5) eritematovioláceas de entre 3 y 6 mm de diámetro en tron-
co y labio superior (Foto 1), notable macroglosia (Foto 2), he-
mihipertrofi a con compromiso de genitales externos, onfaloce-
le y peso superior al percentilo 90 (Foto 3). El dosaje de alfa-feto-
proteína fue de 608 ng/ml (VN: hasta 10), la beta-gonadotrofi -
na coriónica humana y el resto del laboratorio arrojaron valores 
normales, la ecografía abdominal, cerebral y ecocardiograma no 
evidenciaron alteraciones y el dosaje de sangre oculta en materia 
fecal resultó negativo. Con estos hallazgos clínico-laboratoria-

Resumen

El síndrome de Beckwith-Wiedemann (SBW) es un desorden esporádi-
co o heredado, infrecuente, que se caracteriza por peso elevado al naci-
miento, macroglosia, defectos de la pared abdominal y menos frecuen-
temente hipoglucemia, hemihipertrofi a y visceromegalia.  Se presenta 
un paciente de sexo femenino de un mes de vida con antecedente de 
nefromegalia evidenciada por ecografía prenatal con múltiples heman-
giomas en tronco y labio superior. Al examen físico se evidenció nota-
ble macroglosia, hemihipertrofi a con compromiso de genitales externos, 
onfalocele y percentilo de peso mayor a 90. El laboratorio demostró alfa 
fetoproteína de 608 ng/ml. Se realizó diagnóstico de síndrome de Bec-
kwith Wiedemann. El paciente evolucionó con aumento del número y 
tamaño de las lesiones hemangiomatosas, descenso de los niveles de 
alfa fetoproteína y su maduración psicomotriz fue adecuada a su edad.
Presentamos un síndrome infrecuente en un paciente con hemangio-
matosis neonatal benigna (HNB), asociación no descripta previamente 
en la literatura. Destacamos la importancia del examen físico en la con-
sulta dermatológica como oportunidad diagnóstica (Dermatol Argent 
2010;16(3):204-207).

Palabras clave: hemangiomatosis neonatal, síndrome de Beckwith-Wie-
demann, macroglosia.

Abstract

Beckwith-Wiedemann’s syndrome is a sporadic or hereditary rare disor-
der characterized by macroglosia, omphalocele, visceromegalia, hypo-
glycemia and hemihypertrophy. 
We report the case of a 1 month-old infant with a history of nephrome-
galia detected by prenatal ultrasound scan, who presented various gen-
eralized hemangiomas. 
On examination she had macroglosia, hemihypertrophy, omphalocele 
and high body  weight. She also had alpha feto protein 608 ng/ml with 
no further abnormalities, leading us to diagnose Beckwith-Wiedemann´s 
syndrome.
The interest of this case is to report an infrecuent syndrome in a pa-
tient with diagnosis of neonatal hemangiomatosis. This association 
has not been previously reported in the literature. We wish to empha-
size the importance of a thorough physical exam as part of the derma-
tologic consultation leading to the correct diagnosis  (Dermatol Argent 
2010;16(3):204-207).

Key words: neonatal hemangiomatosis, Beckwith- Wiedemann’ syndrome,
macroglosia.
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p57KIP2.4-6 Estos genes presentan fenómenos de imprinting, lo cual deter-
mina diferencias en la manifestación de un carácter dependiendo de que 
se herede de un cromosoma materno o paterno. IGF2 es un factor de cre-
cimiento fetal que se expresa en el alelo paterno, cuya expresión aumenta-
da explicaría el hipercrecimiento somático y la predisposición al desarro-
llo tumoral. H19 y p57KIP se expresan en el alelo materno y se relacionan 
con funciones supresoras del crecimiento.4 En el período posnatal, las ma-
nifestaciones clínicas son diversas (Cuadro 1).
También puede haber pérdida de la función de los canales Katp de las cé-
lulas B pancreáticas,1,6 los cuales al cerrarse inducen la despolarización de 
las células beta pancreáticas, la entrada de calcio y la exocitosis de insulina.8 
Como consecuencia de esto se hallan hipoglucemia, hiperinsulinismo e hi-
perplasia de células beta en aproximadamente el 50% de los casos.1,6

Esta variabilidad clínica puede generar difi cultad en el diagnóstico por lo 
que se establecieron criterios diagnósticos (Cuadro 2): se requiere la pre-
sencia de 3 criterios mayores o 2 criterios mayores y 3 menores.2,4

les se arribó al diagnóstico de síndrome de Beckwith 
Wiedemann y hemangiomatosis neonatal benig-
na. La paciente evolucionó con aumento del núme-
ro y tamaño de las lesiones hemangiomatosas sin com-
promiso de órganos internos. El seguimiento se reali-
zó con controles ecográfi cos, que fueron normales, y 
dosaje de alfa-fetoproteína, que mostró descenso gra-
dual; además, se observó que la maduración psicomo-
triz fue adecuada para su edad.

Discusión

El síndrome de Beckwith Wiedemann (SBW) es un 
cuadro congénito que asocia manifestaciones cuta-
neomucosas, extracutáneas y laboratoriales.1 Este 
síndrome suele ser diagnosticado al nacer por pre-
sentar macrosomía, macroglosia y onfalocele entre 
otras características.2,3 Asimismo, estos niños tienen 
mayor riesgo de desarrollar tumores de estirpe em-
brionaria y su mortalidad es más elevada que en la 
población infantil general.4

Su frecuencia es baja (aproximadamente 1:14.000 
nacimientos).2 La mayoría de los casos son esporá-
dicos, con cariotipo normal, pero se describen casos 
familiares con herencia autosómica dominante.4 Se 
identifi ca una alteración genética en el cromosoma 
11p15 con implicancia de tres genes: IGF 2, H19 y 

Foto 1. Lesiones tumorales eritematovioláceas de entre 3 y 6 mm de diámetro.

Foto 2. Macroglosia.

CUADRO 1. MANIFESTACIONES CLÍNICAS DEL PERÍODO POSNATAL.

Muy frecuentes

• Macrosomía

• Pliegues en lóbulo de la oreja

• Fosetas en helix posterior

• Macroglosia

• Onfalocele

• Hernia umbilical

• Nefromegalia

• Hepatoesplenomegalia

• Hipoglucemia

Frecuentes

• Polihidramnios

• Gemelaridad

• Malformación vascular

• Erupción prematura de los dientes

• Prematuridad

Poco frecuentes

• Diastasis de los rectos

• Facies característica

• Nistagmus y estrabismo

• Défi cit de atención con hiperactividad

• Tumores embrionarios

Ocasionales

• Malformación anatómica cerebral

• Convulsiones

• Retraso mental leve

• Escoliosis

• Cardiopatía congénita

• Diabetes o prediabetes
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hepatoblastoma, que se observa en el 1 al 3% de los 
casos de SBW9 y se caracteriza por aumento de los 
niveles de alfa-fetoproteína (AFP) sérica en más del 
96% de los pacientes.9 Sin embargo, el SBW puede 
determinar un aumento de la AFP en niños sin he-
patoblastoma, por lo que se debe valorar este pará-
metro de manera seriada;4 se encuentra un descenso 
progresivo desde el nacimiento hasta los 10 a 12 me-
ses de vida, momento en que llegan a un nivel simi-
lar al del adulto, como ocurrió en nuestra paciente.8 
Otros tumores relacionados son el carcinoma adre-
nocortical, el rabdomiosarcoma y el neuroblastoma.
Para el seguimiento se recomienda realizar exáme-
nes clínicos cada 3 meses con ecografía abdominal 
hasta los 8 años de edad4 a fin de descartar tumo-
res intraabdominales y determinaciones de AFP 
hasta los 4 años para detectar su aumento relacio-
nado con la presencia de hepatoblastoma, ya que 
el 90% de los casos del mismo se observan antes 
de esa edad.9

La detección temprana de hepatoblastoma mejo-
ra la sobrevida de acuerdo con el estadio al mo-
mento del diagnóstico: es del 91% en los estadios 
I y II, y del 64% y 25% en los estadios III y IV, 
respectivamente.9

Conclusión

El seguimiento de los niños con diagnóstico de SBW 
es primordial debido a la alta frecuencia de desarro-
llo de tumores, favoreciendo así la detección tempra-
na que, como hemos visto, mejora radicalmente las 
posibilidades terapéuticas y la sobrevida.5

Debemos remarcar en nuestro caso la excepcional 
asociación con hemangiomatosis neonatal benigna, 
entidad no incluida en los criterios diagnósticos del 
SBW y cuya coexistencia no ha sido descripta previa-
mente en la literatura.
Destacamos la importancia de un completo examen 
físico en la consulta dermatológica como herramien-
ta para un correcto y temprano diagnóstico.

La detección prenatal se realiza mediante el hallazgo de onfalocele, sobre-
crecimiento fetal (a partir de la semana 25), aumento de la circunferencia 
abdominal, placentomegalia y/o displasia mesenquimática placentaria.4,7

En el caso de nuestra paciente, se hallaron los 3 criterios mayores y uno 
menor, la hemihipertrofi a.
Se ha descripto ampliamente en la literatura la asociación de SBW con tu-
mores de estirpe embrionaria, mayormente en pacientes con hemihiper-
trofi a.2,4 El tumor de Wilms se presenta en el 50% de los casos y es más fre-
cuente en pacientes con nefromegalia.4 Se han descripto anormalidades re-
nales en el 59% de estos pacientes.3 El segundo tumor en frecuencia es el 

Foto 3. Hemihipertrofi a con compromiso de genitales externos, onfalocele.

CUADRO 2. CRITERIOS DIAGNÓSTICOS.

Criterios mayores

• Macroglosia

• Defectos de la pared abdominal (onfalocele, hernia umbilical, 

diastasis de los rectos abdominales)

• Peso prenatal y/o posnatal superior al percentilo 90

Criterios menores

• Signos auriculares característicos

• Nevus fl ameus facial

• Hipoglucemia

• Nefromegalia

• Hemihipertrofi a
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Ivermectina por vía oral vs. malatión 

loción para casos rebeldes de pediculosis 

del cuero cabelludo. 

Los piretroides y el malatión usados en loción 

constituyen el tratamiento típico para la pedicu-

losis. La resistencia sobre todo a los piretroides 

contribuye al fracaso del tratamiento. Los autores 

condujeron un estudio multicéntrico, aleatoriza-

do, doble ciego, controlado, que comparó iver-

mectina oral en dosis de 400 microgramos/kg de 

peso con malatión en loción al 0,5%, administra-

dos en los días 1ro y 8vo. Los pacientes debían te-

ner una edad igual o mayor de 2 años, peso mí-

nimo de 15 kg y antecedente de fracaso frente 

a otros tratamientos. Se evaluaron 812 pacien-

tes de 376 hogares asignados en forma aleato-

ria a recibir ivermectina o malatión. El 95,2% de 

los pacientes que recibían ivermectina estaban 

libres de pediculosis al 15to día de tratamiento, 

comparado con el 85% de los tratados con mala-

tión, sin diferencias signifi cativas en los efectos 

secundarios observados; este resultado sugie-

re que la ivermectina podría ser una terapéuti-

ca alternativa.

Chosidow O, et al.

N Engl J Med 2010:362:896-905. 
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Esclerodermia y ciprofloxacina.

En 32 pacientes con esclerodermia difusa o cir-

cunscripta se indicó ciprofloxacina 250 mg cada 

12 horas durante 6 meses. Hubo disminución 

de la esclerosis, evaluada por el índice de Ro-

dnan, y mejoría de los síntomas sin alteracio-

nes de laboratorio. La fluoroquinolona (cipro-

floxacina) tiene actividad antibiótica, disminu-

ye los niveles de metaloproteinasa 13, enzima 

importante para mantener la matriz extracelu-

lar y efectos inmunomoduladores.

Enriquez-Casillas R, et al. 

J Dermatol 2010;37:323.
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Ganglio centinela.

El seguimiento de 1.110 pacientes con melano-

ma maligno con Breslow entre 1 a 2 mm eviden-

ció diversidad de comportamiento biológico; la 

conclusión fue que “no pudo definirse el grupo 

de pacientes que realmente tenían MM delga-

do sin riesgo de metástasis”. Dada esta variación, 

la biopsia del ganglio centinela es recomenda-

ble en todo MM para identificar metástasis gan-

glionar con riesgo de recurrencia y mortalidad. 

Mays MP, et al. 

Cancer 2010;116:1535.
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