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Resumo: INTRODUCAO: A Sindrome de Beckwith - Wiedmann foi descrita em 1963, com a triade
caracteristicamacrossomia, macroglossia e Onfalocele. De fisiopatologia dubia, o diagnostico
realizado no periodo pés natal mediante achados caracteristicos e estudos citogenéticos focando o
cromossoma 11p15 e o seu padrdo de metilagdo. DESCRICAO DO CASO: LF, sexo masculino,
nascido de parto vaginal, Ballard: 31 semanas e 3 dias, apgar 5/6/7. M& com Sifilis tratada
inadequadamente. Foi admitido na UTIl neonatal com quadro de Desconforto respiratério
precoce, apresentando Sifilis Congénita, Onfalocele, Sepse Neonatal Suspeita, Hérnia escrotal,
Hérnia Inguinal, Orelhas Indentadas em regido posterior de lobo de orelha, Orbitas rasas,
assimetria de cranio, macroglossia e mamilos Hipoplasicos. Realizou correcdo para Onfalocele
no terceiro dia de vida e herniorrafia Inguina bilateral com 40 dias de vidaParecer da
Oftalmologia evidenciou Exoftalmia com estrabismo divergente e palidez pupilar. Evoluiu com
abcesso escrotal a esquerda, necessitando de drenagem escrotal. Recebeu Alta com 68 dias de
vida ap0s avaliagdo da cirurgia Pediétrica, Oftalmologia, Genética, Infectologia, Fonoaudiologia
e Pediatria. DISCUSSAO: O diagndstico da Sindrome de Beckwith- Wiedmann é clinico
necessitando de dois critérios maiores ( Macroglossia, Macrossomia e Defeitos da parede
abdominal) , ou um critério maior e dois menores (Polidramnia, Sinais auriculares, Hipoglicemia,
Nefromegalia, Nevo Flameo Facial e Hemipertrofia). N&o ha cura para tal condicéo, sendo seu
tratamento feito de acordo com a presenca dos sintomas e reparacdes cirdrgicas de 0rgaos
afetados. O diagnostico precoce e 0 acompanhamento sGo muito importantes, uma vez que 0s
doentes tém elevada predisposicdo a tumores malignos embrionarios, principalmente nos
primeiros 8 anos de vida. CONCLUSAO: Em doentes que sobrevivem ainfancia, o prognéstico é
satisfatorio. A mortalidade neonatal ocorre em menos de 10% dos casos. Nesses casos, atentar
para sinais de hipoglicemia, dosa afa- feto - proteina e investigar precocemente existéncia de
Tumores.
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