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Syndrome de 

Beckwith-Wiedemann 

(BWS) 1/13700 NN 

Signes majeurs: 

• Macrosomie fœtale  

• Macroglossie 

• Omphalocèle (H O) 

• Viscéromégalie 

1979 décès 

pdt W 

Gaillard D, Birembaut P, Morville P, Fandre M, Adnet JJ. BWS et fibroadénose 

pancréatique. Arch Anat Cytol Pathol. 1981;29(5):273-8 

10ème P,  39 S, 4, 1kg VT: 53 cm, PC: 36cm 

pas de diabète maternel 



BWS 

Signes mineurs 

• Anomalies des oreilles 

• Hémihypertrophie 

• Angiome facial en flammèche 

• Hydramnios 

• Hypoglycémie néonatale 

 
Diagnostic clinique: 3 signes majeurs 

           2 majeurs et un mineur 



Beckwith Wiedemann M8295 

viscéromégalie 

gros reins peu 

lobulés 

volumineuses 

surrénales kystiques 

Kystes surrénaliens 

cytomégalie dans 

le cortex fœtal   



Cardiomégalie avec 

hypertrophie du VG 

Pancréas volumineux avec 

hyperplasie du tissu endocrine et 

nombreux et volumineux îlots de 

Langerhans  



BWS 

 DPN échographique 
Macrosomie 

Hydramnios  

Omphalocèle 

Macroglossie 

 Suivi néonatal (glycémie) 

Evolution vers une taille normale 

Chirurgie omphalocèle ( langue pfs) 

Risque tumoral enfant et adulte 


