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ABSTRACT

Hypertrophic protein-losing gastropathy. Ménétrier disease. A clinical case

Introduction: Ménétrier disease is a rare disorder characterized by gastric foveolar hyperplasia associated
with secondary protein loss. In children, this condition is presented as an edematous syndrome without renal
or hepatic impairment and differs from the adult form by the constant presence of edema and spontaneous
remission. It has been related to infections in most published cases, especially to Cytomegalovirus (CMV) and
Helicobacter pylori (H. pylori). Objective: To present a pediatric case of Ménétrier disease and endoscopic
imaging obtained during the evolution of the patient. Case report: A five year old preschooler who presented
a generalized edema, abdominal pain and malaise. After ruling out renal and hepatic pathologies, an upper en-
doscopy revealed a severe compromise of the gastric mucosa. Urease test for H. pylori and IgG test for CMV
resulted positive. Albumin and H2 receptor antagonists were administered. The evolution was favorable and
the patient was discharged after 14 days; 8 month follow-up endoscopy showed no abnormalities. Conclu-
sion: The medical profile and endoscopy are enough evidence to suggest the diagnosis of hypertrophic protein-
losing gastropathy. Further studies need to be developed that include a considerable number of patients to
assess their association with CMV or H. pylori infections, as these viruses are very common in our population.
(Key words: Ménétrier disease, Ménétrier, hypertrophic gastropathy, endoscopy in children).
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RESUMEN

Introduccion: La enfermedad de Ménétrier es una entidad clinica rara, de etiologia desconocida, que se ca-
racteriza por hiperplasia foveolar géstrica asociada a pérdida secundaria de proteinas. En nifios, se presenta
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como un sindrome edematoso sin compromiso renal ni hepatico y difiere de la forma adulta por la presencia
constante de edema y la remision espontanea En la mayoria de los casos publicados se la relaciona a infeccio-
nes, en especial a Cytomegalovirus (CMV) y Helicobacter pylori (Hp). Objetivo: Presentar un caso pediatrico
de Enfermedad de Ménétrier y las imagenes endoscopicas que se obtuvieron durante su evolucion. Caso cli-
nico: Preescolar de 5 afios que consultd por edema generalizado, dolor abdominal y compromiso del estado
general. Habiéndose descartado patologia renal y hepatica se solicité una endoscopia digestiva alta que reveld
un severo compromiso de la mucosa gastrica. Test de ureasa para Hp e IgG para CMV positivos. Se administro
alblimina y antagonistas de receptores H2. La evolucion fue favorable con alta al dia 14 y endoscopia normal
a los 8 meses de seguimiento. Conclusion: El cuadro clinico y la endoscopia son suficientes para plantear el
diagnostico de “Gastropatia hipertrofica perdedora de proteinas”. Es necesario desarrollar estudios con un
numero considerable de pacientes para evaluar su asociacion con infeccion por CMV o Hp, considerando

ademas que estas infecciones son muy frecuentes en nuestra poblacion.
(Palabras clave: Enfermedad de Ménétrier, Ménétrier, Gastropatia hipertrofica, Endoscopia en nifios).
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Introduccion

La enfermedad de Ménétrier (EM) es una
entidad clinica rara de etiologia desconocida,
que se caracteriza por hiperplasia foveolar gas-
trica asociada a pérdida secundaria de protei-
nas'?,

Las gastropatias hiperplasicas (GH) se ca-
racterizan por el engrosamiento de pliegues
gastricos. Esto puede ser secundario a hiper-
plasia foveolar difusa como en la enfermedad
de Ménétrier o la hiperplasia glandular oxinti-
ca como en el sindrome de Zollinger-Ellison.
El mecanismo de lesion para los dos grupos es
de tipo celular proliferativo activo de foveolas
o glandulas, sin inflamacion, por lo cual se de-
nomina gastropatia hiperplasica*°.

En los nifios, la enfermedad suele presen-
tarse en los primeros afios de vida, siendo mas
frecuente hacia los 5 afios de edad®’, sin em-
bargo, es mas comun en adultos, blancos y con
una edad promedio entre los 55 y los 60 afios®.

En la infancia, la EM se asocia a infeccion
por citomegalovirus (CMV)’, mientras que en
los adultos a una mayor expresion del factor de
crecimiento transformante (FGT-c0)’. Algunos
la relacionan a la infeccion con Helicobacter
pylori (HP)'*!.

La presentacion clinica en los nifios se ca-
racteriza por la aparicion de edema, ascitis o
derrame pleural y sintomas inespecificos como
vomitos, dolor abdominal y anorexia’, los cua-
les son autolimitados y suelen desaparecer al
evidenciarse el edema. Todos los pacientes
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presentan hipoproteinemia e hipoalbumine-
mia.

Para el diagnostico se requiere estudio en-
doscopico del estomago asi como la toma de
biopsias para estudio histologico®.

No existe un tratamiento bien establecido
para esta enfermedad. Los pacientes con ulce-
ras y erosiones pueden tratarse con inhibidores
de la bomba de protones’. Los pacientes asinto-
maticos o con sintomas minimos no requieren
tratamiento. Si se detecta HP en la mucosa gas-
trica se acostumbra erradicar. En algunos ca-
sos, cuando se detecta citomegalovirus, el tra-
tamiento con antivirales puede ser beneficioso’.

Generalmente la sintomatologia aguda en
nifos se resuelve en 6 semanas, a diferencia de
la del adulto la cual puede ser mas severa y con
tendencia o la cronicidad'>"3.

En Chile, Gompertz publicé el caso clinico
de un adulto, varon de 55 afios, que presentd un
cuadro de dolor abdominal, vomitos y baja de
peso'*. La endoscopia reveld un compromiso
gastrico difuso con extension a duodeno. Las
biopsias fueron informadas como gastritis cro-
nica inespecifica y duodenitis. En una segunda
endoscopia se tomaron muestras cuyo estudio
histologico permitid confirmar el diagndstico
al encontrarse una ‘“hiperplasia foveolar con
glandulas tortuosas y dilatadas, disminucion
de células parietales y leve infiltrado inflama-
torio”"®. Se le practic6 una gastrectomia total
por la extension de la enfermedad y el posible
riesgo de malignizacion'®. No sabemos de ca-
sos pediatricos publicados en Chile.
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El objetivo de esta comunicacion es dar a
conocer un caso pediatrico de Enfermedad de
Meénétrier, y las imagenes que se obtuvieron en
los estudios endoscopicos.

Caso clinico

Se presenta el caso de una nifia preescolar
de 5 afios 11 meses. Peso de ingreso 21,4 kg,
superficie corporal de 0,83 m?. El desarrollo
pondoestatural previo al ingreso y las curvas
de crecimiento eran normales para su edad y
$exo.

Tres semanas antes del ingreso presentd un
cuadro caracterizado por odinofagia, fiebre de
39°C y edema palpebral izquierdo. Fue eva-
luada en atencion primaria y se diagnosticod
faringoamigdalitis bacteriana indicando tra-
tamiento con amoxicilina y AINES. Al tercer
dia de tratamiento apareci6 edema bipalpebral.
Inicialmente, se atribuyo el edema a reaccion
alérgica por lo que se indic6 desloratadina.

Evolucion6 con aumento del edema palpe-
bral a lo que se agreg6 distension abdominal,
edema de miembros inferiores, compromiso
del estado general y dolor abdominal tipo co-
lico.

A su ingreso se realizaron examenes de
laboratorio que revelaron: hipoalbuminemia
de 1,36 g/dl, y un recuento de leucocitos de
17.500/mm?. Se hospitalizé con diagndstico de
sindrome edematoso y sospecha de sindrome
nefrotico. Se solicitd: hemograma, urea, crea-
tinina, PCR y VHS, proteinas totales y fraccio-
nadas en sangre, perfil lipidico, radiografia de
torax y examen de orina, sin hallazgos signifi-
cativos. El resultado de proteinuria recolectada
durante 24 h fue normal, por lo que se descartd
la sospecha inicial de sindrome nefrotico y se
comenzo el estudio de otras causas de hipoal-
buminemia. Dado que presentd pruebas de
funcion hepatica sin alteraciones, se considerd
la posibilidad de pérdidas proteicas por via di-
gestiva. Se solicitd una ecografia abdominal,
endoscopia digestiva alta y anticuerpos para
CMV.

La Ecografia abdominal evidencio esple-
nomegalia (bazo: 108 mm), sin ascitis. En la
endoscopia digestiva alta se encontr6 en cuer-
po gastrico una extensa area deprimida e hi-
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perémica con islas de tejido rosado reticulado.
Mucosa acartonada y friable. Se apreciaron
solo dos pliegues engrosados, la mucosa antral
estaba indemne (figura 1, ABC).

El informe endoscopico concluyo: “Sospe-
cha de enfermedad de Ménétrier, Adenocarci-
noma o Linfoma gastrico”. El test de ureasa
para HP fue positivo. La IgG para CMV resul-
to 21,1 EU/ml (positivo). La biopsia gastrica
mostro gastritis cronica leve, sin metaplasia, ni
displasia, ni malignidad.

Por sospecha de sindrome nefrotico se
manejo con aporte de albumina exogena, fu-
rosemida, prednisona Yy ranitidina, lo que se
suspendio a las 48 h. Al tercer dia se evidencid
disminucion del edema de miembros inferio-
res, recuperacion de la albuminemia y mejoria
del estado general. Esta mejoria clinica se con-
siderd correspondia a la remision espontanea
de esta enfermedad descrita en nifios. No se
erradicd H. pylori.

Se realizé una endoscopia de control a la
semana que revelo franca recuperacion de la
mucosa con presencia de algunos pliegues en-
grosados erosionados (figura 1, DEF). Al dia
catorce de hospitalizacion se dio de alta en
buenas condiciones generales con un peso de
19,1 kg. Se indic6 mantener dieta hiperprotei-
ca y esomeprazol 20 mg/dia.

Al mes, estando la nifa asintomatica una
endoscopia de control revel6 la presencia de
pequefias lesiones elevadas con el aspecto de
seudopdlipos (figura 1, GHI). La albuminemia
fue de 4,3 g/dl, manteniendo peso 19,7 kg. Seis
meses después estando la paciente asintoma-
tica se le dio el alta definitiva con un peso de
21,5 kg. A los ocho meses se realizd una en-
doscopia de control en la que se constaté una
mucosa de aspecto normal.

Discusion

La EM fue descrita en 1888 por Pierre Mé-
nétrier, en casos de autopsia en pacientes con
cancer gastrico'’. Se caracteriza por hipertrofia
de pliegues gastricos con hiperplasia foveolar
y pérdida secundaria de proteinas. En la infan-
cia es menos frecuente que en etapa adulta, y
de evolucion benigna®. Otras caracteristicas
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Figura 1. Gastropatia hipertrofica perdedora de proteinas, imagenes endoscopicas. A, B, C etapa aguda de la enfermedad.
A. Compromiso severo de la mucosa del cuerpo gastrico. B. Secrecion profusa de moco. C. Escasos pliegues engrosados.
D, E, F Siete dias después, aparecen los pliegues engrosados y erosionados. F. No hay compromiso de la mucosa antral.
G, H, I un mes después, lesiones elevadas simulando seudopdlipos. I. Indemnidad antral.

que presenta la forma infantil de esta patologia
y que la diferencian de su equivalente en adul-
tos son: el inicio brusco y la presencia constan-
te de edema.

El caso clinico que presentamos es caracte-
ristico de una EM ya que se presenta en edad
preescolar, con edema generalizado y dolor
abdominal, asociado a hipoalbuminemia sin
proteinuria. En la literatura destacan otros ca-
sos publicados como el de Chung M'® quien
present6 el caso de una nifia de 5 afios con en-
fermedad de Ménétrier que se manifestd con
vomitos e hipoalbuminemia. En dicho caso no
se detect6 infeccion por HP o CMV; y el de
Garcia E que presentd un Ménétrier infantil
con edema, derrame pleural, ascitis y que pre-
sentd remision con IBP.

Volumen 85 - Nimero 1

Barberan A?° presenta el caso de un lactan-
te de 15 meses con vomitos incoercibles de
72 h de evolucion, hipoproteinemia y edema
generalizado, asociado a infeccion por CMYV,
recibiendo sélo tratamiento sintomatico con
remision espontanea. Similar escenario se
observa en nuestra paciente, la cual tuvo un
episodio respiratorio alto posiblemente viral 3
semanas antes del ingreso, un examen positi-
vo para CMV y una remision espontanea. Sin
embargo, el examen utilizado para deteccion
de CMYV fue solo IgG, no se efectué una PCR
ni antigenemia para Citomegalovirus que ha-
brian podido detectar replicacion activa del
virus. También se ha sugerido la infeccion por
HP como causante de EM como por ejemplo
el caso comunicado por Madrid R'' en el que
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presentaron un Ménétrier en adulto asociado a
HP que mejor6 con tratamiento erradicador, a
diferencia de nuestro caso en el cual si hubo
infeccion confirmada por HP pero no se le
dio tratamiento erradicador, a pesar de lo cual
hubo remision de la enfermedad.

En el estudio endoscopico de la EM se han
descrito pliegues engrosados en el fondo y
cuerpo gastrico, mucosa gastrica ligeramente
mamelonada o nodular y con areas pequefias
de tejido ulcerado o necrdtico’. Ademas se
puede ver un incremento de la secrecion gas-
trica de caracteristica espesa, viscosa y trans-
parente's (figura 1). Existen varias causas de
la presencia de pliegues gastricos engrosados:
hiperplasia epitelial, como la observada en la
EM, la infiltracion tumoral (adenocarcinoma
y linfoma), las infecciones y enfermedades
granulomatosas*’. En nuestro caso, la endos-
copia precoz, realizada en la etapa aguda de la
enfermedad, no revel6 el patron clasico de los
pliegues hipertréficos, signo que aparecio en el
control una semana después.

En el examen histologico se describe en-
grosamiento y tortuosidad de las fovéolas de
la mucosa y dilataciones quisticas llenas de
moco que pueden penetrar en la muscular de la
mucosa y extenderse hasta la submucosa’. Las
tomas de biopsias endoscopicas convencio-
nales no tienen siempre la suficiente profun-
didad para demostrar la pérdida de glandulas
oxinticas y los cambios quisticos. Esto ocu-
rrié en nuestro estudio histologico y también
en el caso comunicado por Gombertz, por lo
que se requiere una macrobiopsia que incluya
la muscular de la mucosa. Algunos autores re-
comiendan hacerla con asa de diatermia, con
macropinza o con técnica de mucosectomia’.
En nuestro caso como mencionamos, no se ob-
tuvo la confirmacion histologica. Sin embargo,
la buena respuesta al tratamiento con albumi-
na (desaparicion de los edemas) asi como el
aspecto endoscopico de la mucosa gastrica y
la remision espontanea de la enfermedad, a
nuestro juicio fueron criterios suficientes para
el diagnostico de EM.

Para concluir, debemos sospechar una de
EM en el contexto de un nifio con edemas, hi-
poalbuminemia sin proteinuria, sin disfuncion
hepatica ni malabsorcion, asociado a hipertro-
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fia de pliegues gastricos e hiperplasia foveo-
lar. Es necesario desarrollar estudios con un
numero considerable de pacientes si queremos
evaluar la asociacion de esta enfermedad con
infeccion por CMV o HP.
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