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Enfermedad de Ménétrier, reporte de caso (con video)

Menetrier disease: Case report with video
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INTRODUCCION

Resumen

La enfermedad de Ménétrier, también conocida como gastritis hipertréfica gigante o gastropatia hipertréfica
hipoproteinémica, es una entidad poco frecuente, caracterizada por una gastroenteropatia perdedora de pro-
teinas, hipoclorhidria y engrosamiento de los pliegues mucosos del fondo y el cuerpo gastrico; es causante de
un grupo clasico de sintomas que incluyen nauseas, vémitos, dolor abdominal y edema periférico; se asocia
con un mayor riesgo de cancer gastrico, sin embargo, su fisiopatologia alin no esta del todo esclarecida y
su diagnostico, clinico y endoscdpico, puede llegar a ser dificil de establecer, por lo que se describe un caso
clinico y se presenta una revision sucinta de la literatura.
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Abstract

Menetrier disease (also known as giant hypertrophic gastritis or hypoproteinemic hypertrophic gastropathy) is
a rare entity characterized by protein losing enteropathy, hypochlorhydria and thickening of the mucosal folds
of the fundus and the gastric corpus. Its constellation of classic symptoms includes nausea, vomiting, abdo-
minal pain and peripheral edema, and it is associated with increased risk of gastric cancer. Nevertheless, its
pathophysiology is not yet fully understood and clinical and endoscopic diagnosis can be difficult to establish.
This article describes a clinical case and provides a brief review of the literature.
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Raras del Instituto Nacional de Salud de los Estados Unidos
de América, lo que significa una prevalencia de menos de 1 en
200 000 individuos; es conocida con otros nombres, dentro

El patélogo francés Pierre Ménétrier (1859-1935) descri-
bi6 por primera vez la enfermedad que lleva su nombre en
Archives de Physiologie Normale et Pathologique en 1888.
Ménétrier describié a 7 individuos que exhibian patrones
macroscopicos de hipertrofia gastrica: adenomas polipoides
y poliadenomas laminares; comparaba la mucosa gdstrica
engrosada con circunvoluciones cerebrales (1, 2); esta enfer-
medad se considera rara por la Oficina de Enfermedades

de los que se incluyen la gastritis hipertréfica gigante y la gas-
tropatia hipertrdfica hipoproteinémica (2). Hasta el momento
no hay caracteristicas patognomonicas para diagnosticar la
enfermedad de Ménétriery, por ahora, su diagndstico se basa
en sus caracteristicas clinicas y patologicas, lo que plantea un
desafio diagndstico y terapéutico, debido a la naturaleza rara
de la enfermedad yla falta de criterios diagndsticos claros.
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CASO CLINICO

Es un paciente masculino de 19 afios, con cuadro clinico
que inici6 a los 12 aios de edad con sintomas referidos
como dolor y distensién abdominal, durante su infancia
tardia y adolescencia tuvo un peso y talla bajos parala edad,
desde ese entonces fue manejado por distintas especialida-
des hasta 2016, cuando ingresé a nuestro servicio para la
realizacién de endoscopia de vias digestivas altas (EVDA),
como parte de la evaluacién solicitada por el médico tra-
tante, y se encontraron pliegues gastricos gruesos en el
fondo y en el cuerpo con una clara disminucién de la dis-
tensibilidad (Video 1); desde el punto de vista clinico,
refiri6 astenia y dispepsia como sintomas predominantes al
examen fisico como hallazgos relevantes; present6 palidez
y edema grado II de miembros inferiores.
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Video 1. Endocopia de la enfermedad de Ménétrier. Observe los
pliegues géstricos proximales engrosados y con edema. https://youtu.
be/sQNxWFhjeq0

Se solicitaron paraclinicos (hemograma, albiimina, nitro-
genados y uroanélisis) y se encontré anemia normocitica,
normocrémica, heterogénea (hemoglobina de 11,2 g/dL),
albumina sérica de 2,8 g/dL, con creatinina de 0,8 mg/dL
(normal) y uroanilisis sin proteinuria. Dado el hallazgo
clinico, paraclinico y endoscépico, se decidié ampliar los
estudios con tomograffa axial computarizada (TAC) de
abdomen, en la que se observan las paredes gastricas engro-
sadas con compromiso difuso y simétrico marcado de los
pliegues gastricos, sin evidencia de lesiones nodulares
con un espesor mdximo de 53 mm (Figura 1). Se solicité
adicionalmente ultrasonografia endoscépica (USE) gés-
trica y desde el punto de vista endoscopico se encontra-
ron hallazgos similares a los descritos en la EVDA; y en el
tiempo ecografico se encontrd engrosamiento de la pared
gastrica dependiente de la ecocapa I y II (mucosa y mus-
cular mucosa, respectivamente), con espacios anecoicos en
la ecocapa II, respetando la ecocapa Il y IV (submucosa y
muscular propia, respectivamente) (Figura 2).

Histolégicamente, en las biopsias tomadas en la EVDA
se reportaron como una gastritis hiperpldsica con “patrén
de enfermedad de Ménétrier”, Helicobacter pylori negativo
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Figura 1. Imagenes de la TAC del paciente.
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Figura 2. Imigenes de la USE géstrica del paciente.

(Operative Link on Gastritis Assessment [OLGA]: 0). En
el dltimo control de julio de 2017, el paciente present6
un aumento de los sintomas dados por dolor y distensién
abdominal asociado con vomito, nduseas y anasarca, por lo
que se decidi6 proponer el manejo quirurgico.

DISCUSION

La enfermedad Ménétrier se encuentra predominante-
mente en hombres, con edades que oscilan entre 30 y 60
anos, aunque también se han reportado casos en la infancia;
clinicamente presentan dolor abdominal, nduseas, vomitos
y edema de los tejidos periféricos (desequilibrio de la pre-
sién osmotica por la filtracion selectiva de proteinas a tra-
vés de la mucosa géstrica) (3). Esta enfermedad tiende a ser
progresiva, aunque su fisiopatologfa aun se desconoce. En
modelos animales, con ratones transgénicos que sobreex-
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presan el factor de crecimiento transformante alfa (TGF-a)
en el estdmago desarrollan cambios que se asemejan a los
encontrados en la enfermedad de Ménétrier; ademais, el
receptor para el factor de crecimiento epidérmico (RFCE)
en las células de moco foveolar estd sobreestimulado por su
ligando: el TGF-a, lo que causa un exceso de secrecion de
moco y malabsorcién de nutrientes.

Desde el punto de vista clinico, por lo general muestra
un curso de inicio insidioso con caracteristicas progresivas
que se asocian con un mayor riesgo de céncer géstrico, aun-
que la magnitud de este riesgo no es del todo clara y puede
oscilar entre 0 % y 10 % segun distintos autores (3, 4).
Sin embargo, también se han descrito variantes con cuadros
clinicos diferentes de inicio abrupto, que se presentan mds fre-
cuentemente en la poblacién infantil que muestra una remision
esponténea en relacion con el tratamiento de las infecciones
asociadas como la infeccién por citomegalovirus (CMV) o la
infeccién por H. pylori; también algunos autores han descrito
su asociacién con enfermedades autoinmunes como la enfer-
medad inflamatoria intestinal, colangitis esclerosante y espon-
dilitis anquilosante, lo que sugiere un componente inmunolé-
gico a su patogénesis atin no del todo esclarecido (2, 5).

Endoscépicamente, los pliegues de la mucosa géstrica se
muestran marcadamente gruesos, lo que afecta principal-

Tabla 1. Diagndstico diferencial

mente al cuerpo y al fondo respetando el antro; el pH gas-
trico se incrementa debido ala pérdida de células parietales
y la produccion de moco espeso es copiosa, secundaria a la
hiperplasia foveolar que se presenta de forma mas comun-
mente masiva, lo que causa a menudo el aumento en el
grosor de la mucosa de 1 cm o mas (en nuestro caso clinico
alcanza hasta los S cm), lo que es una condicién necesaria
para el diagnéstico ().

Las alteraciones histologicas descritas muestran un
numero reducido de células parietales y células princi-
pales, las glandulas oxinticas son atréficas y las glandulas
profundas pueden ser dilatadas quisticamente, la lamina
propia muestra una cantidad variable de infiltracién de
células inflamatorias predominantemente crénicas con
eosindfilos dispersos, junto con hiperplasia de musculo
liso y edema asociado a una disminucién en el numero de
las glandulas fundidas, que son reemplazadas por glandulas
mucosas (metaplasia pseudopilérica). Esta arquitectura de
la mucosa totalmente anormal genera una pérdida de pro-
teinas, la cual se aumenta con la presencia de tlceras super-
ficiales (frecuentemente presente) (4-6).

El diagndstico diferencial gira en torno a otras entidades
que engrosen los pliegues gdstricos como gastritis linfoci-
tica, sindromes polipdsicos, polipos hiperplésicos, linitis

Diagnéstico Distribucion Localizacion en el Mucosa Hallazgos patolégicos
estdmago hiperplasica

Enfermedad de Ménétrier Difusa Fondo y cuerpo, antro Epitelio foveolar ~ Hiperplasia foveolar masiva
relativamente preservado

Gastritis linfocitica hipertréfica Difusa Fondo y cuerpo, antro Epitelio foveolar  Incremento de los linfocitos intraepiteliales
relativamente preservado

Gastritis hipersecretora Difusa Fondo y cuerpo, antro con  Todas las capas  Hiperplasia de todos los compartimentos

hipertréfica atrofia glandulares

Sindrome de Zollinger-Ellison  Difusa Fondo y cuerpo Células parietales  Hiperplasia de células parietales

Polipos hiperplasicos Focal Fondo, cuerpo y antro Epitelio foveolar ~ Hiperplasia foveolar con distorsion de la
(cualquiera) arquitectura

Sindrome polipdsico con Variable Fondo, cuerpo y antro Epitelio foveolar  Similar a los pélipos hiperplasicos

pdlipos amartomatosos

Adenocarcinoma gastricoy ~ Variable Fondo y cuerpo Glandulas Poélipos de glandulas fundicas con alto y bajo

poliposis proximal oxinticas grado de displasia

Cancer gastrico difuso Variable Fondo, cuerpo y antro No aplica Cancer infiltrante tipo difuso

Linfoma Variable Fondo, cuerpo y antro No aplica Obliteracion de la mucosa gastrica con infiltracion

celular por linfoma
Amiloidosis Variable Fondo, cuerpo y antro No aplica Acelular, material eosindfilo amorfo que rodea

gléndulas y vasos

Tomado de: Silva PH et al. Rev Assoc Med Bras (1992). 2016;62(6):485-9.
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plastica y linfoma, entre otros (Tabla 1). La USE constituye
una herramienta 1til para el diagnéstico diferencial ya que
puede excluir un engrosamiento de origen vascular en el que
las biopsias podrian producir complicaciones hemorragicas
importantes, por lo que se recomienda que la USE precedaa
la decision de realizar biopsias en los casos de engrosamiento
de los pliegues géstricos; ademds, apoya el diagndstico de
enfermedad de Ménétrier cuando el engrosamiento se ori-
gina en la ecocapa II (Figura 2) (6, 7).

Eltratamiento suele ser quirurgico, los pacientes a menudo
se someten a gastrectomia parcial o total y actualmente se
considera el tratamiento de eleccién. Sin embargo, se han
propuesto diferentes terapias farmacoldgicas alternativas,
por ejemplo, con cetuximab semanalmente, lo que muestra
una mejoria en la calidad de vida en todos los pacientes. A
pesar de esto, algunos pacientes seguidos hasta los 40 meses
requirieron gastrectomia a largo plazo, por lo que el uso del
cetuximab se ha recomendado como primera linea para
el manejo de la enfermedad de Ménétrier en el escenario
clinico de la recaida posterior a la gastrectomia (6). Otros
firmacos que también se han utilizado como la famotidina
y la cimetidina han mostrado resultados favorables: se ha
reportado la disminucién de los sintomas y, en el caso de la
cimetidina, disminucién de la pérdida de proteinas. Los este-
roides y antibidticos también se han utilizado con resultados
contradictorios. Cabe resaltar que, dada la baja prevalencia
de esta enfermedad, ninguno de estos tratamientos incluye
ensayos clinicos con la rigurosidad metodolégica requerida y
por ahora se consideran experiencias anecdéticas (8).

CONCLUSION

La enfermedad de Ménétrier es reconocida como una enfer-
medad rara y, en consecuencia, su diagndstico es de dificil
abordaje, pero es de crucial importancia dado el riesgo de

malignidad asociada. Debido a la evidencia disponible, el
tratamiento recomendado en la actualidad es predominan-
temente quirurgico, aunque existen otros tratamientos que
podrian implantarse en escenarios clinicos puntuales como
en el caso de la recaida.
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