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eckwith-Wiedemann sendromu (BWS) 
konjenital aşırı büyüme bozukluğudur. Bu 
sendrom ilk olarak Beckwith tarafından 

1963’de ve Wiedemann tarafından 1964’de tanım-
lanmıştır.1,2 Bu sendrom omfalosel, makroglosi, 
jigantizm, neonatal hipoglisemi, hemihipertrofi, 
hepatosplenomegali, nefromegali, kardiyak anoma-
liler, adrenal sitomegali, pankreas hücre hiper- 
plazisi, fasiyal nevus flammeus ve kulak memesin-
de pili oluşumu ile karakterizedir. Bu çocuklarda 
özellikle hemihipertrofi mevcut ise embriyonal 

neoplazi gelişim riski yüksektir. Özellikle Wilms 
tümörü sık görülür.3 Bunun dışında hepatob- 
lastoma, nöroblastoma, adrenokortikal kar-sinom, 
rabdomiyosarkom da gelişebilecek neoplaziler 
arasında sayılabilir. 

BWS’lu yenidoğanların takibinde prognozu 
etkileyen önemli bir faktör de neonatal hipoglise-
midir. Tedavi edilmediği takdirde santral sinir 
sisteminde ciddi hasar bırakabilir. 

Çalışmamızda BWS’u ve neonatal hipoglise-
misi mevcut olan bir yenidoğan olguyu değerlen-
dirdik. 

Olgu Sunumu 
Üç günlük kız hasta, solunum sıkıntısı ve mo-

rarma yakınması ile kliniğimize getirildi. Öykü-
sünde 40 haftalık olarak 4500 gr ağırlığında, nor-
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Özet 
Beckwith-Wiedemann sendromu neonatal hipoglisemi, 

abdominal duvar defekti, makroglossi, organomegali, kulak memesin-
de kıvrılma, hemihipertrofi, artmış doğum ağırlığı ile karakterize bir 
sendromdur. Klinik olarak Beckwith-Wiedemann sendromu tanısı 
konulan ve neonatal hipoglisemisi mevcut olan bir yenidoğan olguyu 
sunmak amaçlandı. Olgu: 3 günlük kız hasta morarma ve nefes alma-
da zorlanma yakınması ile getirildi. Fizik muayenede makrozomi, 
makroglossi, kulak memesinde çentiklenme, abdominal duvar defekti, 
organomegali, hemihipertrofi saptandı. Laboratuvar incelemede 
hiperinsülinemik hipoglisemi belirlendi. Kranial tomografi ve manye-
tik rezonans görüntülemesinde, oksipital bölgede iskemi tespit edildi. 

Beckwith-Wiedemann sendromlu olgularda yenidoğan döne-
minde neonatal hipoglisemi açısından inceleme yapılması ve neoplazi 
gelişimi açısından takip edilmesi gerekmektedir. 
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 Abstract 
Beckwith-Wiedemann syndrome is characterized by neonatal 

hypoglycemia, abdominal wall defects, macroglossia, organomegaly, 
ear creases, hemihypertrophy, and increased birthweight. A newborn 
with the diagnosis of Beckwith-Wiedemann syndrome is presented. 
We aim to present a newborn with neonatal hypoglycemia who is 
diagnosis to be Beckwith-Wiedemann syndrome clinically. Case: A 3-
days-old girl presented with cyanosis and tachypnea. Macrosomia, 
macroglossia, ear creases, abdominal wall defect, organomegaly, 
hemihypertrophy were determined on physical examination. Labora-
tory data revealed hyperinsulinemic hypoglycemia. An ischemic area 
has been detected in the occipital region of the brain at cranial tomo-
graphy and Magnetic resonance imaging. 

Beckwith-Wiedemann syndrome cases should be investigated 
for neonatal hypoglisemia and should be followed for development of 
neoplasia. 
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mal vajinal yolla doğduğu öğrenildi. Akraba evlili-
ği bulunmayan hastanın diğer kardeşleri sağlıklı 
idi. Olgunun kliniğimize getirildiğinde, solunum 
sıkıntısı, morarma ve karın şişliğinde artma semp-
tomları mevcuttu. Fizik muayenede; ağırlık: 4300 
g (%97 p), boy: 54 cm (%97 p), baş çevresi: 38 cm 
(%97 p) bulundu. Genel durumu kötü, tüm vücutta 
gode bırakmayan ödem mevcut, sklera ve cilt 
ikterik, yüz siyanoze, dispneik, dil büyük, 
hepatosplenomegali, kulak memesinde çentiklen-
me, karın duvar defekti ve sağ hemihipertrofi mev-
cuttu (Resim 1). Hemihipertrofi açısından yapılan 
ölçümlerde sağ bacak çevresi, sol bacak çevresin-
den 2 cm fazla olarak tespit edildi. (Resim 2). La-
boratuvar incelemesinde; lökosit: 10,500/mm3, 
hemoglobin: 24 g/dl, trombosit: 124000/mm3, kan 
şekeri: 36 mg/dL, aynı anda bakılan kan insulin 
düzeyi 11.25 µIU/mL (normal değeri < 2 µIU/mL), 
total bilirubin: 12.5 mg/dl, indirekt bilirubin: 11 

mg/dl idi. Elektrolitler, üre, kreatinin, kalsiyum, 
transaminazlar, tiroid fonksiyon testleri ve idrar 
incelemesi normal sınırlarda idi. Yapılan ekokardi-
yografik incelemede minimal patent duktus 
arteiozus (PDA) ve atrial septal defekt (ASD) sap-
tandı. Kranial tomografide, oksipital bölgede 
hipodens alan tespit edildi. Manyetik rezonans 
görüntülemesinde, oksipital bölgede iskemi belir-
lendi. Hipoglisemi ve sepsis tanıları ile izleme 
alınan hastaya 6 mg/kg/dk. dekstroz infüzyonu, 
sefotaksim ve amikasin tedavisi başlandı. Dekstroz 
infüzyonu, kan şekeri normoglisemi sağlanıncaya 
kadar yükseltildi. Olguda antiinsülin ilaç tedavisine 
gerek duyulmadı. Bu şekilde normoglisemi sağlan-
dıktan sonra anne sütüne başlanan hastanın izle-
minde hipoglisemi saptanmadı. İki haftanın sonun-
da sadece düzenli beslenme ile normoglisemisi 
sağlanan hasta taburcu edildi. Wilms tümörü geli-
şimi açısından üç ay arayla batın ultrasonografi ile 
kontrol yapılması önerildi. 

Tartışma 
BWS 13700 doğumda bir görülür.4 Bunların 

%80’i otozomal dominant olup 11. kromozomun 
kısa kolunda mutasyon mevcuttur.5,6 Kadın ve 
erkeklerde görülme sıklığı eşittir.7 

Bu olgular neonatal hipoglisemi, abdominal 
duvar defekti, makroglossi, organomegali, kulak 
memesinde kıvrılma, hemihipertrofi, artmış doğum 

 
Resim 2. Sağ bacaktaki hemihipertrofinin görünümü. 

 
 

 
 

 
Resim 1. Olgunun genel görünümü. 
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ağırlığı ile karakterizedir. Literatürde BWS ile 
birlikte farklı bulguların eşlik ettiği olgular belir-
tilmiştir. Baş ve ark.8 BWS klinik tanısı alan 4’ü 
kız 4’ü erkek 8 hastayı, ortalama 33 aylık bir sü-
reçte izlemişler, olguların tümünde makroglossi, 
kulak lobunda enine çizgilenme ve kulak arkasında 
zımba deliği şeklinde çukurlanmalar tespit etmiş-
lerdir. Karın ön duvar defekti ve iri doğum öyküsü 
5, hemihipertrofi 6, jigantismi 4 olguda saptamış-
lardır. İki olguda yenidoğan döneminde hiperin-
sülinemik hipoglisemi ve farklı 2 olguda ise 
konjenital primer hipotiroidi belirlemişlerdir. 
Khatib ve ark.9 BWS ile birlikte akut lenfositik 
lösemi olan 3 yaşında bir çocuk olgu sunmuşlardır. 
Bu sendromda ALL oluşumunda insülin büyüme 
faktörünün rol alabileceğini belirtmişlerdir. Baldis-
serotto ve ark.10 BWS ve bilateral adrenal feokro-
mositoma olan bir olgu sunmuşlar, olgunun doğu-
munda sağ hemihipertrofi, nefromegali, um-blikal 
herni, hipoglisemi epizodları dışında başka klinik 
bulgu bulunmazken, çocuk 6 yaşına geldiğinde 
adrenal bezde genişleme tespit etmişlerdir. Akata 
ve ark.11 ilk olarak bir yenidoğan olguda BWS ile 
birlikte bilateral benign adrenal makrokist tespit 
emişlerdir. Yine Anoop ve ark.12 BWS ile birlikte 
bilateral benign hemorajik adrenal kist tarif etmiş-
lerdir. Takano ve ark.13 BWS görülen bir 
yenidoğan olguda beraberinde büyüyen karaciğer 
kisti saptamışlardır. Bizim olgumuz, kliniğimize 
başvurduğunda solunum sıkıntısı, siyanoz gibi 
bulguları mevcuttu. Bu hastaların yenidoğan dö-
neminde adaptasyon güçlüklerinin olabileceği, 
apne, siyanoz ve konvulsiyon görülebileceği bildi-
rilmektedir.14 Hastanın muayenesinde, makrozomi, 
makroglossi, abdominal duvar defekti, kulak me-
mesinde çentiklenme, sağ hemihipertrofi, or-
ganomegali, neonatal hipoglisemi, kalp anomalisi 
gibi majör bulgular mevcuttu. Makrozomi ve hi-
pogliseminin etyopatogenezinde, IGF-2 (insulin 
benzeri büyüme faktörü-2) ve H19 genleri ile ilgili 
bozukluklardan söz edilmekte ve bu genlerin 
lokusları olarak da 11p15 işaret edilmektedir.15 

BWS’lu çocuklarda tümör gelişim riski 
%7.5’dur. Bu çocuklarda en sık gelişen tümör %60 
Wilms tümörüdür.9 Hemihipertrofi mevcut olan 
olgularda Wilms tümör gelişim riski %3’tür. BWS 

ve hemihipertrofi birlikteliğinde Wilms tümör 
gelişim riski ise %40’dır.9 Bu çocuklarda yaşamın 
ilk 8 yılında tümör gelişim riski yüksektir. İlk 8 
yıldan sonra ise nadir görülür.4 Bu olguların 7 ya-
şına kadar yılda en az 2 kez ultrasonografi ile kont-
rolleri yapılmalıdır. Puberteye kadarda yılda bir 
kez ultrasonografi yapılmalıdır. Tümör takibinde 
alpha-fetoprotein düzeylerinin de ölçülmesi anlam-
lıdır. Everman ve ark.16 22 BWS’lu olguda alpha-
fetoprotein düzeyini yüksek bulmuşlardır. 
Postnatal peryotta alpha-fetoprotein düzeyinin 
düşme hızınında sağlıklı çocuklara göre belirgin 
olarak yavaş olduğunu tespit etmişlerdir. Olgumu-
zun alpha-fetoprotein düzeyi normal bulundu. Tü-
mör gelişimi açısından üç ay arayla batın 
ultrasonografi ile kontrol yapılması önerildi. 

BWS’nun takibinde en önemli prognostik fak-
tör %50 oranında görülen ve hiperinsülinemiye 
sekonder olarak gelişen persistan hipoglisemidir. 
Kötü kontrollü ve persistan asemptomatik hipogli-
semilerde bilişsel fonksiyonlar bozulabilir. Deği-
şen derecelerde zeka geriliği gösteren vakaların 
yanında, zeka düzeyi normal olanlar da bildiril-
mektedir.17 Bu nedenle kan şekeri düzeyi konusun-
da uyanık olunmalı ve hızla düzeltilmelidir. İste-
nen hedef kan şekeri düzeyi ve hipogliseminin 
düzeltilmesi için antiinsülin ilaçlara gereksinme 
olabilir. BWS’lu yenidoğan olgular ilk 3 gün bo-
yunca her 6 saatte bir santral sinir sistem kompli-
kasyonlarını önleyebilmek için glisemi kontrolü 
açısından monitorize edilmelidir.7 Neonatal hipog-
lisemi, tedavi edilmediği takdirde santral sinir sis-
teminde ciddi hasar bırakabilir. Vakamızda solu-
num sıkıntısı ve morarma gibi hipoglisemi semp-
tomları intravenöz dekstrozlu sıvı ve sık beslenme 
ile kontrol altına alındı, sıvı kesilmesinden sonra 
hipoglisemi saptanmadı. Üç aylık takibinde nörolo-
jik sekel saptanmayan hastamızın başını dik tuttu-
ğu, anneyi tanıdığı, gülümsediği ve çevre ile ilgi-
lendiği görüldü. 

Olguların çoğunda gelişim iyi olmasına rağ-
men prematürite, makroglossi ve nadiren kardiyo-
miyopati nedeniyle %20 ölüm görülür.4 Bu olgu-
larda makrozominin ayırıcı tanısında, Simpson-
Golabi-Behmel, Sotos sendromu, Wever, Klippel-
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Trenaunay Weber sendromları da düşünülmelidir. 
Bu hastaların takibinde dil büyüklüğü sorun yara-
tabilir; dental ve konuşma problemlerine yol açabi-
leceğinden, parsiyel düzeltme ameliyatları ile ko-
nuşma ve uğraş terapileri gerekebilir. 

Sonuç olarak BWS’u, makrozomik ve hipo-
glisemik olan yenidoğanlarda ayırıcı tanıda düşü-
nülmelidir. Embriyonal malignensi insidansı yük-
sek olduğu için sık aralıklarla takiplerinin yapılma-
sı önerilir. 
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