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OZET

Beckwith-Wiedemann sendromu, ana belirtileri 'exomp-
halos’, makroglossi ve gigantizm olan ve etiyolojisi heniiz
tamamen aydinlanmamig bir bilylime hastaligidir. Ancak
bugiine kadar sendromun degisik expresivite gsteren oto-
somal dominant bir genle gegtigini bildiren vakalar vardur,
Baz1 yazarlar sendromun goriilme sikligint 1/13.700 olarak
bildirmiglerdir. Kizlarda yaklagik %60 oraninda daha fazla
gérliilmektedir.

Dig Hekimligi agisindan bu sendrom, makroglossi, mandi-
buler prognatiye egilim ile birlikte malokliizyonlann gé-
riilmesi nedeniyle énemiidir.

Bu yazida dogumda tanimlannug 'omphalocele’ ve mak-
roglosi ameliyati gecirmis olan ve klinigimize dig gliriikleri
sebebiyle bagvuran bir Beckwith-Wiedemann olgusu su-
nulmugtur.

Anahtar sézciikler: Beckwith-Wiedemann sendromu,
malokliizyonlar, makroglossi.

THE BECKWITH - WIEDEMANN SYNDROME
(CASE REPORT)

ABSTRACT

Beckwith-Wiedemann Syndrome is a growth disorder,
with cardinal symptoms of exomphalos, macroglossia and
gigantism. The etiology of the disorder is unknown. Howe-
ver, the review of the cases reported, shows that the
syndrome is inherited by way of, an austosomal dominant
gene with various expressivity. Some authors report its
prevalance as 1/13.700. Females are more affected by
60%.

The Syndrome is as important condition in dental practice
as it has features like macroglossia, malocclusion with
tendency toward mandibular prognathism.

This article, is the report of a case of Beckwith-Wiede-
mann Syndrome which was diagnosed at birth. The case
was previously operated for omphalocele and macroglos-
sia, and later applied to our clinic for the treatment of den-
tal caries.

Key words: Beckwith-Wiedemann Syndrome, malocclusi-

on, macroglassia.

GIRI§

E.M.G. sendromu (Exomphalos, Makroglossi,
Gigantizm Sendromu) da denilen ve ilk defa 1963 yi-
linda Beckwith, daha sonrada Wiedemann tarafindan

tarif edilen bu sendromun baglica belirtileri exompha-
los, makroglossi ve gigantizmdir ¢2, 3, 10, 11, 12),

Beckwith-Wiedemann sendromunda kardinal
bulgular olan exomphalos, makroglossi ve gigantiz-
min yamn sira kalak sayvaninda yanklar, hemihipert-
rofi (ya tiim yanm viicudu ya da sadece alt ekstremite-

leri kapsar}, neonatal hipoglisemi, polisitemi, kalp-
damar anomalileri, idrar yolu anomalileri, genital
bdlge hipertrofileri, viseromegali, adrenokortikal si-
tomegali ve renal medulia displazisine rastlanabilir ¢,
3,56,7,9,10,13). Hipoglisemi, vakalarin 1/3, 1/2'sinde
mevcuttur (10y.

Beckwith-Wiedemann sendromlu hastalarda
Wilms téimérii, adrenal kortikal karsinoma, adrenal
adenoma, pankreatoblastoma, rabdomyosarkoma ve
hepatoblastoma gibi abdominal tiimdrlere kars: art-
mig bir risk vardir. Bu hastaliktaki tiimor frekansinin
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%6.5 oldugu dne siiriilmiigtiir (2,7, 8, 10,12). Hastalarda
goriilen biitiin tiimdrleri yaklagik %60 Wilms timo-
rii, %15'i ise adrenal kortikal karsinomadir (12).

E.M.G. sendromlu hastalarda yiiz ve kafanin go-
riintiisti 6zellikler gosterebilir. Bunlar; rélatif kiigiik
kafa, ekzoftalmi, ¢ikintihi oksipital, biiyiik fontanel-
ler, ¢ocukluk ¢aginda yiiziin iist yarisim kapsayan te-
lanjiektazik nevuslar, orta yliziin hipoplazisi, mak-
rostomi, mandibuler prognatiye egilim ile birlikie
malokliizyonlar olabilir (1, 10, 13).

Beckwith-Wiedemann sendromlu bebeklerin
dogum agirhiklar gestasyon yagina oranla yiiksek
olarak bildirilmektedir. Bu bebeklerde venidogan do-
neminde ii¢ dnemli semptom goriilebilir. Bunlar ap-
ne, siyanoz ve hipoglisemik konviilsiyonlardir. Mak-
roglossi fazla ise kismen solunum sistemini tikayabi-
lir ve beslenme gii¢liigiine neden olabilir 1, 2, 10).

Bazi arastirmacilar tarafindan, Beckwith-Wie-
demann sendromlu hastalarda tespit edilen disgam-
maglobulineminin, tekrarlayan infeksiyonlarin nede-
ni olabilecegi ileri stiriilmektedir 2, 10)

Zeka diizeyinin hafif ve orta derecede geri olabi-
lecegi bildirilmektedir (1, 2, 10).

Hastalifin etyolojisi bilinmiyor. Genellikle spo-

radiktir. Fakat bugiine kadar bildirilen vakalar send-
romun degisik ekspresivite gsteren otosomal domi-
nan bir genle gectigini ghstermektedir 4, 7,8, 10,11,13).
Baz1 yazarlar sendromun goriilme sikligin 1/13.700
olarak bildirmiglerdir (11). Ortalama %060 oraninda
kizlarda daha fazla goriiliir (10).

Bebek dogar dogmaz taniyr koymak ¢ok 6nemli-
dir. Ciinkil yenidoganda olusabilecek problemleri én-
lemek buna baglidir. Hipoglisemili bebeklerin teda-
visi ciddi norolojik sekelieri Onleyebilir (8). Makrog-
lossi meveut ise bebegin yan ya da yiiziikoyun yatiril-
masl ile solunuma, biiyiik, sert bir biberon ile de bes-
lenmeye yardimer olunabilir (o). Eger makroglossi
ileri derecede ise parsiyel glossektomi ile diizeltilebi-
linir (2, 10, 11, 13).

Aragtirmacilar Beckwith-Wiedemann sendrom-
Iu gocuklarn batin bolgesinin Once 3 ayhk aralarla, 3
yagindan sonra ise 6 ayhk aralarla ultrasonografiyle
tetkik edilmesini tnermiglerdir ¢g, 13). Bu hastalarin
bityiime ve geligimleri iyi izlenmeli, diglerdeki ma-
lokliizyonlar, konugma giiclitkleri ve yukarida belir-
tildigi gibi gesitli tetkiklerle malign tiimdrler ve hemi-
hipertrofi olusumu gozlenerek gerekli tedaviler sag-
lanmalidir (2, 10). Biitiin bu sartlara uyuldugunda prog-
noz tyidir (s, 13).
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Amacimz seyrek rastlanan bu sendromun di§he-
kimligi yoniinden 6zelliklerini aciklamak ve literatii-
re bilgi sunmakdtir.

OLGU

AY. 11 yaginda, kiz gocugu, 5.2.1993 tarihinde
(prot no:661) ag1z, dis problemleri sebebiyle 1.0).Dis
Hekimligi Fakiiltesi A1z, Dis ve Cene Hastahklari
polikdinigine bagvurmustur. Alinan anamnezde has-
tanin ailenin 3. ¢ocugu oldugu, normal spontan mia-
dindan 1.5 ay Once hastanede dogdugu tespit edilmig-
tir. 1.U.Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg1 ve
Hastahiklan Anabilim Dalt Genetik ve Teratoloji Bi-
lim Dali'nda Beckwith-Wiedeman Sendromu tams:
konulduktan sonra, Omphalocele ve makroglossi ne-
deniyle bebegin Cerrahisi bolumiine génderildigi ve
11 giinliik ikken omphalocele ameliyati, 5.ayda mak-
roglossi igin parsiyel glossektomi ameliyati gegirdigi
8grenildi. Akraba evliligi olmadigy, ailede benzer va-
ka bulunmadig: anlagiimistir. Hastamn dede ve teyze-

Resim 1: Onden goriintii
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Resim 2: Sol taraftan goriintii

Ak G. Uniir M. Gii¢ U, Agibag E. Erginel A.

Resim 3: Saf taraftan goriintii

sinde erigkin tip diabetes mellitus oldugu saptanmis-
tir. Flastamizin zeka seviyesi normale yakin ve ilko-
kula gitmektedir.

Hastanin yapilan ekstra oral muayenesinde, sag
tarafinda belirgin sekilde hipertrofi ve asimetri mev-
cuttu. Orta ¢izgi burundan itibaren sola kaymigtt. Ku-
lak sayvamndaki gizgi seklindeki gukurcuklar ¢ok be-
lirgindi. Alt cenede hafif bir prognati vardi. Cene ha-
reketleri normaldi. Intra oral muayenede, parsiyel
glossektomi gecirmis olmasina ragmen dilin sag tara-
inda hipertrofi mevcuttu, Cenelerarasi digsel iligki
on-arka ydnde, her iki yanda azilar bdlgesinde nor-
maldi. Kesiciler bolgesinde bagbasa kapanis olup alt
cenede orta gizgl vanm kesici dig genigligi kadar sola
kaymuist.

Hastann _6v | 6 nolu diglerinde giirtikler tes-
pit edildi. Yapng}i 12(1\;;60graﬁk muayenede dig doku-
lar: ve alveol kemiklerin normal goriintimde, dig
germlerinin normal yapida ve sitmek iizere olduklan
tespit edildi.

Hastanin Sefalometrik analizinde, hem iist hem
de alt ¢ene retrognatik olmakla birlikte, alt ¢enenin
daha Onde konumlandig tespit edilmis, hastanin 6n-
arka yonde iskeletsel 1H. simuf, dik yonde hiperdiver-
jan egimli oldugu, iist kesici egiminin arttige, alt kesici
egiminin azaldigy, alt ve {st kesiciler arasi aginin artti-
g1 ve list dudagin geride, alt dudagm Snde bulundugu
saptanmigtir.

Hastanin %’T nolu disleri ¢ekildi. g vﬁa
nolu diglerine gerekli konservatif tedavileri yapiids.
Ortodontik tedavi i¢in randevu alindt.
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Resim 4: Patognomatik olan kulak anomalisi Resim 6: Dilin sag tarafindaki hipertrofik goriintiisii

Resim 7: Panoramik radyografi

Resim 5: Aguw igi gériintiisii

Resim 8: Hastanin profil teleradyografisinden yaptlan sefa-
lometrik analizi,

TARTISMA lossi, malokliizyonlar ve prognatiye egilim de bu
sendromun diger belirtileridir (10, 11). Bizim hastamiz-
daki bulgular literatiire uygundur, Makroglossi nede-
niyle agzin tam kapanamamasindan dolay1 agiz kuru-
luguna baglh cesitli diseti hastaliklan goriilebilir. Ay-
rica bazr araghrmacilara gore bu sendrom igin patog-

Beckwith-Wiedemann Sendromu, nisbeten stk
goriilen cok karakteristik bulgulari olan 8nermnli bir
biliyiime hastalifidir (13). Hastalifin kardinal bulgula-
rina ilaveten, bizim agimizdan 6nemi olan makrog-
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nomatik kabul edilen kulak sayvani anomalisi (2) bi-
zim hastamizda da mevcuitu.

Beckwith - Wiedemann Sendromunda parsiyel
ya da tam hemihipertrofi, vakalarin yaklasik
%12.5'unda, ayrica neoplazmal ¢ocuklarin %49'un-
da goriilmektedir (8). Bizim vakamizda tam hemihi-
pertrofi ve asimetri tespit edilmistir. '

Beckwith - Wiedemann sendromiu hastalar: dig-
sel yonden inceleyen literatiire rastlayamadik. Bazi
yazarlar bu hastalarda Class If ve Class Il malokliiz-
yonlar, bimaksiller protriizyon ve birkag vakada da

Ak G, Uniir M. Giig U. Afirbag E. Erginel A,

yarik damak bildirmiglerdir (11). Bizim vakamizin 6n-
arka yonde iskeletsel II1. sinif ve dik yonde hiperdi-
verjan egimli oldugu tespit edildi. Buna hastaliin
ana bulgularindan olan makroglossinin veya hemihi-
pertrofinin sebep olabilecegi kanisindayiz. Hastamiz
parsiyel glossektomi gecirmesine ragmen dilinin sag
taraft hipertrofikti ve hemihipertrofisi belirgindi.

Sonug olarak Beckwith Wiedemann sendromun-
da 6ncelikle ailenin iyi bir sekilde egitiimesi petiyo-
dik olarak hastamn izlenmesi ve gerekli mildahalele-
rin zamanwnda yapilmast hayati dnem tagimaktadir.
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