


要約: Beckwith-Wiedemann 症候群は過成長, 巨舌,臍帯ヘルニアを特徴とする先天奇形症

候群である。ウィルムス腫瘍などの胎児性腫瘍の発生も多い。34 例について自然歴,合併

症,予後などを分析した。新生児期には臍帯ヘルニア合併が多く,低血糖など厳重な管理が

必要である。舌部分切除が 8 例で実施された。5 例で腫瘍の合併があり,超音波検査など

で定期フォローが必要と考えられた。半身肥大症が 11 例あった。発達的に大きな問題を

残した例は 1例のみであった。年長児では臍形成術が必要な場合もある。このように複数

回の手術を受ける患者が少なくなく,心理的なサポートも必要と思われる。


