Beckwith-Wiedemanns
syndrom

Beckwith-Wiedemanns syndrom paverkar
kroppen pa olika satt. Barn med syndromet ar
ofta stora till vaxten nar de fods och de flesta
har forstorad tunga. Manga har navelstrangs-
brack. Under nyfoddhetsperioden ar det vanligt
med lagt blodsocker. Syndromet okar risken for
tumorer under de forsta levnadsaren.

Varje ar fods uppskattningsvis 10 barn i Sverige med
Beckwith-Wiedemanns syndrom. Hos de flesta har
syndromet uppkommit spontant. Nagra har en arftlig form.

SYMTOM

Nyfodda med syndromet &r ofta stora till vixten och har
forstorad tunga. Symtomen &dr mest framtradande under
nyfoddhetsperioden. Ménga fods med navelstrangsbrack.

Nyfodda har ofta lagt blodsocker och blodsockernivan
brukar darfor kontrolleras under de forsta dygnen. Den
forstorade tungan kan gora det svart att suga, dta och
dricka. Senare kan &ven bettet paverkas och hos en del
paverkas talet. Hos nagra fa paverkas andningen.

Barn med syndromet véxer snabbt under barndomen och
ar ofta langa i forskoledldern. Senare minskar tillvixttakten.
Slutlingden brukar bli dver forvantad 1&ngd. Kroppen kan
véxa asymmetriskt och hos en del blir den ena kroppshalvan
storre 4n den andra.

De inre organen kan vara forstorade. Oftast &r det njurarna,
levern, bukspottkorteln och binjurarna som ér forstorade.
Andra organ som urinvdgarna och kdnsorganen kan ocksa

paverkas. En del barn med syndromet har medf6dda hjartfel.

Vanliga kinnetecken &r veck och gropar pa ytteréronen.
Manga har kdrlmissbildningar i pannan och nacken.

Hos négra utvecklas tumdrer under den tidiga barndomen.
Den vanligaste tumorformen dr Wilms tumor som &r en
elakartad njurtumor.

ORSAK

Syndromet orsakas av genférdndringar pa kromosom 11.

BEHANDLING

Barn med syndromet behdver samordnade insatser inom
flera olika specialistomraden.
Lagt blodsocker hos nyfodda behandlas med glukos-
16sning 1 blodet.
Storre navelstrangsbrack opereras direkt efter fodseln.
En logoped kan ge rad och stdd om barnet har svart att
dta eller att forma ljud pa grund av den f6rstorade tungan.
Hos en del opereras tungan for att forbéttra funktionen.
Barn med syndromet foljs upp regelbundet for att tidigt
uppticka eventuella tumdrer. Tumdrerna behandlas med
lakemedel och operation. De flesta blir friska fran tumoren.
Négra behdver habiliterande insatser.
En del vuxna med syndromet behdver fortsatt uppféljning
av medicinska specialister.

RESURSER

Syndromet utreds och diagnostiseras vid universitetssjuk-
husen. Vid universitetssjukhusen finns ocksa Centrum for
sdllsynta diagnoser (CSD) som kan ge végledning och
information om ovanliga sjukdomar och syndrom.

SAMHALLETS STODINSATSER

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar
kan fa olika typer av stdd och insatser. Mer information
om samhdéllets stdd finns att ldsa i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sillsynta hilsotillstdnd under
”Sambhdllets stodinsatser”.

INTRESSEORGANISATIONER
BWS Sverige

Riksforbundet Séllsynta diagnoser

LAS MER

Det hér &r en kort sammanfattning av texten om
Beckwith-Wiedemanns syndrom som finns i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
hélsotillstand.

Informationscentrum for sillsynta hilsotillstand
Informationscentrum for séllsynta hélsotillstand vid
Agrenska har i uppdrag av Socialstyrelsen att producera
texterna som publiceras i kunskapsdatabasen for sillsynta
halsotillstand.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se
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