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SINDROME DE BECKWITH-WIEDEMANN

BECKWITH-WIEDEMANN SYNDROME
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Paciente feminina de 5 dias de vida, levada ao hos-
pital para investigagio de quadro de macrossomia,
macroglossia com dificuldade na degluti¢io e
hipoglicemia. Nasceu de parto cesareo, pesando 6.570 g,
com comprimento de 58 cm, Apgar 8/10. Mae nao tinha
histéria de diabetes melito na gestac#o, e crianga sem di-
agnoéstico pré-natal de macrossomia. Ao exame fisico,

Figura 1. Exame fisico mostrando hérnia umbilical.

também se notava hérnia umbilical (figura 1), sopro
sistélico, nevos flamelos na nuca e sulco na regifo auricular
(figura 2). Apés quinto dia de vida, ndo apresentou no-
vos episédios de hipoglicemia, apenas com dieta enteral.
Realizou ecocardiograma transtoracico, que demonstrou
hipertrofia biventricular mais acentuada no septo
interventricular ao 4pice do ventriculo direito e forame
oval pérvio com pequeno shunt da esquerda para a direi-
ta, e ecografia de abdome total, com hepatomegalia dis-
creta e nefromegalia significativa (rins de 8 cm nos maio-
res eixos). Esse conjunto de alteragoes levou ao diagnds-
tico de sindrome de Beckwith-Wiedemann, causada por
mutagio no cromossomo 11pl5.5, que é caracterizada
por macrossomia, macroglossia e onfalocele ou hérnia
umbilical, além de assimetria corporal, hipoglicemia,
organomegalia, presenga de sulco no pavilhdo auricular e
tumores embriondrios. Com freqiiéncia aproximada de
1:14.000 nascimentos, o diagndstico é baseado nos acha-
dos clinicos, sendo fundamental seu reconhecimento pre-
coce, pelo risco maior do surgimento de varios tumores
na infAncia.

Figura 2. Sulco no pavilhdo auricular (seta).
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