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Syndrome de Beckwith-Wiedemann : Cause rare de
corticosurrenalome malin
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INTRODUCTION

Le syndrome de Beckwith-Wiedemann est une affection rare a transmission autosomique recessive,qui expose principalement
aux nephroblastomes, neuroblastomes, hépatoblastomes et aux corticosurrénalome (CS).

OBSERVATION

Nous rapportons un nourisson agee de 45 jours admise pour exploration d’'une masse abdominale. Elle est 1ssue d’une
grossesse bien suivie et de deroulement norma.Dans ses antécedents, une tante paternelle operée pour tumeur surrenalienne.
[’examen clinique a trouve un nourrisson de poids de 5 Kg (soit +2 DS) avec une taille de 52 cm (soit -1 DS), un visage
bouffi, arrond1 avec une infiltration cutan¢e importante et une hypertrichose. L’examen abdominal a trouvé une masse du
flanc gauche donnant le contact lombaire, de consistance ferme.

[’¢échographie abdominale a confirme¢ la présence d’une masse surrénalienne gauche mesurant de 6x4 cm, héterogene et
richement vascularisee. Le scanner abdominal a montre une masse tissulaire retro peritoneale developpée aux depens de la
loge surrénalienne gauche de 60x55x45 mm d’aspect hetérogene avec des zones necrotiques.

Le diagnostic de malin gauche a ete fortement suspecte.

La patiente ¢tait operce. L’exerese de la tumeur a ¢te totale ; L’examen anatomopathologique a conclu un CS malin. Devant
les signes cliniques évocateurs et le contexte familial de tumeur surrénalienne notre patiente a benéficiec d’une €tude
cytogencetique qui a confirme la présence de syndrome de Wiedemann-Beckwith.
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L’échographie abdominale met en évidence la masse

surrénalienne droite hypoéchogéne. La TDM objectivant une masse tissulaire
occupant la loge surrénalienne droite
mesurant 3,2 cm de grand axe.

CONCLUSION :
Le syndrome de Wiedemann-Beckwith est une maladie polygénique. se voit dans 15% des CS malins.
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