QUIN ES EL SEU DIAGNOSTIC?
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Nen amb edemes i hipoproteinémia
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Pacient de sexe femeni, de 4 anys d'edat, que pre-
senta edema palpebral bilateral intermitent de 6 dies
d’evolucio, que posteriorment es generalitza i es
localitza també a I'abdomen i extremitats inferiors.

Deu dies abans va presentar un episodi de vomits
autolimitats i abdominalgia moderada, que persis-
teix encara en el moment de l'ingrés. No presenta
altres antecedents d'interes.

A l'exploracio fisica destaca: constants vitals normals,
afebril, preséncia d’edemes que deixen fovea a
nivell d'extremitats inferiors, abdomen i cara. Buf
cardiac sistolic I/VI. Tensio arterial normal. Resta de
I'exploracié anodina.

L'analitica sanguinia practicada a I'ingrés mostra els
resultats seglients: séries roja i plaquetaria normals,
leucocits 13.300/mm? (74% N, 6% C, 14% L, 6% M),
PCR<3 mg/l, equilibri acid-base i ionograma normals,
osmolaritat 267 mOsm/kg, glucémia normal, urea 16
mg/dl, creatinina 0.5 mg/dl, proteines 33 g/l, albumina
16 g/l. Proves de coagulacié i transaminases normals.

El sediment d'orina descarta la pérdua proteica
renal (proteines 15 mg/dl, leucocits 0-5/camp, hties
0-5/camp, GRAM: no gérmens). La radiografia de
torax realitzada és normal.

Es practica una ecografia abdominal que demostra
I'existéncia d'ascitis amb predomini a pelvis menor i
una lleugera hepatomegalia; a nivell d'estémac
s’observa un engruiximent dels plecs (Fig. 1).

Davant la sospita de pérdues proteiques d’origen
entéric es determina |'alfa-1-antitripsina a la femta i
suc gastric els valors dels quals sén elevats (0.44
mg/g i 517 mg/l respectivament). Igualment la xifra
de proteines al suc gastric és alta (1.300 mg/dl).

1. Quin seria el diagnostic de sospita?

2. Quina exploraci6 faria per confirmar aquest
diagnostic?

Fig. 1.
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Fig. 2.

Discussio

1. La nostra pacient va ser diagnosticada de malaltia
de Ménétrier. El diagnostic d’aquesta entitat es
basa en I'existéncia d'una hipoproteinemia i ede-
mes en absencia de malnutricié, proteindria i/o
malaltia hepatica, juntament a la visualitzacié de
plecs gastrics hipertrofics i a 'augment d'excrecid
d'alfa-1-antitripsina a la femta i/o suc gastric.

2. La fibrogastroscopia permet la visualitzacié de
plecs gastrics hiperplasics (Fig. 2). Es fa aquesta
exploracié que revela la hiperplasia de plecs a
nivell de cos gastricc amb multiples erosions
superficials d'aspecte foliardendritic de vores ben
delimitades sense edema perilesional. L'aspecte
de I'antre i duodé és normal.

L'estudi anatomopatoldgic demostra I'existéncia
d'una inflamacié cronica superficial i profunda
amb presencia d'eosinofils en el material de biop-
sia de cos i antre gastric i duode.

D’altra banda, l'estudi etiologic, que inclou sero-
logies enfront de citomegalovirus, demostra anti-
cossos del tipus Ig i G i Ig M positius enfront d’ell
mateix.

Diagnostic: Malaltia de Ménétrier.

Comentari

La malaltia de Ménétrier és una alteracié descrita
per primer cop, en I'adult, el 1888, i caracteritzada
per la preséncia d'una gastropatia perd proteines
juntament a un engruiximent dels plecs de la muco-
sa a nivell del fundus i del cos de I'estémac.

Es tracta d'una malaltia d’etiologia desconeguda que,
a l'edat pediatrica, s'ha relacionat fonamentalment
amb la infeccié per citomegalovirus, i es troba aques-
ta associacié en un 30% dels casos ™. La infeccié per
aquest virus podria desencadenar la malaltia a través
d'un mecanisme immunologic que, d'altra banda, I'au-
toperpetuaria. Aquesta teoria va recolzada per la per-
sisténcia de la clinica i les troballes histologiques mal-
grat la desaparicié del citomegalovirus després de la

terapia amb ganciclovir. Un segon mecanisme postu-
lat és la produccid local anormal de TGF-alfa **,
polipéptid que estimula la proliferacié de les cél-lules
de la mucosa gastrica (responsable de I'engruiximent
dels plecs gastrics observat en aquesta malaltia), inhi-
beix la secreci6 gastrica i augmenta la de moc.
D’altres agents etiologics possiblement implicats sén
I'Helycobacter pylori®, Parainfluenzae® i Mycoplasma
pneumoniae’.

La major part dels pacients pediatrics tenen menys
de 10 anys i, en ells, la malaltia s'instaura de mane-
ra brusca, amb vomits, dolor abdominal i edemes
perifeérics.

Les analisis de sang solen mostrar una anemia normo-
citica normocromica, eosinofilia i hipoalbuminémia.

La durada mitjana d'aquesta malaltia en la infancia és
de 5.8+3.9 setmanes (amplitud de 2-18 setmanes), per
bé que s'han descrit casos de curs clinic anomal per la
persisténcia de les lesions gastriques (>26 mesos) i de
les manifestacions cliniques (>20 setmanes).

Els estudis d'alfa-1-antitripsina al suc gastric i femta
posen de manifest la pérdua entérica de proteines,
sense necessitat d'us de radioisotops.

El transit gastrointestinal i, de forma més important
I’endoscopia, ens permeten objectivar |'engruixi-
ment dels plecs de la mucosa gastrica.

Aquesta darrera permet la presa de biopsia per a
estudi histologic, la qual cosa és important per
intentar arribar al diagnostic etiologic.

L'engruiximent dels plecs gastrics també pot ser
detectat a través de l'ultrasonografia; es considera
que, en infants, el gruix de la paret gastrica ha de
ser inferior a 4 mmé®. Té com avantatges el fet de ser
un procediment no invasiu i que ens permet no sola-
ment diagnosticar la malaltia sin6 el sequiment evo-
lutiu del pacient.

L'estudi d’anatomia patoldgica sol demostrar una
gastritis hipertrofica limfocitica. Tanmateix, les biop-
sies d’'alguns pacients pediatrics objectiven una
hiperplasia foveolar massiva amb minima inflamcié,
histologia similar a la trobada en els pacients adults
afectes de malaltia de Ménétrier. Precisament els
casos pediatrics d’aquesta malaltia que han presen-
tat un curs clinic anomal (manifestacions cliniques
i/o lesions gastriques persistents) descrits a la litera-
tura solen correspondre’s amb aquest darrer grup
anatomopatologic®.

El diagnostic diferencial d’aquesta entitat, a I'edat
pediatrica, es fa amb altres enteropaties associades
a engruiximent de plecs gastrics com ara la gastro-
enteropatia eosinofilica, el limfoma gastric i la sin-
drome de Zollinger-Ellison. La gastropatia eosino-
filica es pot presentar de manera similar, perod
normalment afecta I'antre, i la biopsia demostra tro-
balles histologiques distintives. El limfoma gastric i
la sindrome de Zollinger-Ellison poden donar lloc a
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un quadre clinic i radioldgic similar, perd ambdods
sén molt poc freqlents en la infancia. Una altra
dada que diferencia la malaltia de Ménétrier de la
sindrome de Zollinger-Ellison és que la primera cursa
generalment amb normo o hiposecrecié gastrica.
Finalment, a la sindrome de Peutz-Jeghers també
s’ha vist engruiximent de plecs gastrics a les imatges
de transit esofagogastroduodenal, per bé que no hi
sol haver hipoproteinémia acompanyant.

El tractament de la malaltia és, en la majoria dels
casos, de suport, i respon a una dieta hiperproteica,
ditretics, transfusions d’albumina e.v. i restriccié de
sal i liquids.

La malaltia se sol autolimitar sense recérrer ni deixar
sequeles en els infants que la pateixen. En canvi, a
I'edat adulta hi ha descrites la possibilitat de malig-
nitzacié i d'altres complicacions, com ara hemorra-
gies digestives. Aquest fet podria remarcar la
importancia de fer un seguiment estricte en els
infants que han presentat un curs anomal (gastritis
hipertrofica cronica), atesa la similitud histologica
d’aquests casos amb els descrits a I'edat adulta.
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