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Los pacientes con sindrome de Beckwith-Wiedemann
(SBW) suelen identificarse al nacer por la presencia de ma-
crosomia, macroglosia y onfalocele o hernia umbilical.
Muchos de estos nifios pueden tener ademas todos o algu-
nos de los siguientes hallazgos: asimetria (hemihipertro-
fia) de miembros, torso o cara, hipoglucemia, organome-
galia, alteraciones de las orejas (apéndices auriculares,
fosetas en el hélix o surcos en la region del 16bulo de la
oreja) y tumores embrionarios. La frecuencia del SBW es
aproximadamente de 1:14.000 nacimientos.

Presentamos una guia cronolégica de seguimiento clini-
co para pacientes con SBW con el objeto de facilitar al pe-
diatra y al médico general o especialista el seguimiento cli-
nico de los pacientes con esta patologia. La guia ha sido
estructurada para diferentes periodos de edad y esta basa-
da principalmente en las evidencias publicadas.
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CLINICAL GUIDE TO THE MANAGEMENT
OF PATIENTS WITH BECKWITH-WIEDEMANN
SYNDROME

Beckwith-Wiedemann syndrome (BWS) is characterized
by congenital overgrowth, macroglossia and omphalocele
or umbilical hernia. Children with BWS may also have all
or some of the following features: asymmetry (hemihy-

pertrophy) of the limbs, torso or face, hypoglycemia,
organomegaly, ear pits or creases, and embryonal tumors.
The frequency of BWS is approximately 1:14,000 births.

We present a guide for the management of children with
BWS aimed at helping pediatricians and general practi-
tioners or specialists in the clinical follow-up of these pa-
tients. This guide has been structured according to differ-
ent age groups and is based on published evidence.

Key words:
Beckwith-Wiedemann syndrome. Tumor risk. Clinical
guide. Follow-up.

INTRODUCCION

El sindrome de Beckwith-Wiedemann (SBW) es una
enfermedad genética que cursa principalmente con so-
brecrecimiento fisico durante los primeros anos de vida.
Los nifos con SBW tienen elevado peso al nacimiento y
crecimiento acelerado durante la primera infancia.

Estos pacientes suelen tener un desarrollo fisico e inte-
lectual dentro del rango de normalidad. Sin embargo, un
pequeno porcentaje puede mostrar algin retraso en la
maduracion neurolégica, provocado por alteraciones de
la glucemia durante el periodo perinatal y/o anomalias
cromosomicas de la region 11p (principalmente duplica-
ciones de origen paterno). Otro de los factores que hay
que tener en cuenta es una susceptibilidad mayor que la
poblacion general a desarrollar cancer.

Este documento ha sido elaborado en el seno de la Comision de Genética Clinica de la Red
de Centros de Genética Clinica y Molecular (C03/07) del Fondo de Investigacion Sanitaria,
Instituto de Salud Carlos III, Ministerio de Sanidad y Consumo.
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El SBW se debe a alteraciones genéticas complejas (me-
canismos epigenéticos que alteran el imprinting, peque-
nas deleciones y duplicaciones, mutaciones concretas en
genes de la region 11p, disomia uniparental, transloca-
cion y reordenamientos cromosoémicos). La frecuencia
de cada mecanismo patogénico es diferente y el diag-
nostico molecular final se realiza, en general, en centros
especializados en estas patologias.

El objetivo de este trabajo es presentar una guia clinica
preventiva y anticipatoria para el seguimiento de pacien-
tes con SBW, que contribuya a mejorar la calidad asisten-
cial y la salud de esta poblacion.

CARACTERISTICAS CLINICAS DEL SBW

Existe un nimero importante de hallazgos en el SBW.
Los mas frecuentes se enumeran en la tabla 1. Aunque
no hay consenso absoluto sobre los criterios clinicos
diagnosticos para el SBW, varios autores han sugerido
en publicaciones diferentes criterios mayores y meno-
res (tabla 2).

CARACTERISTICAS GENETICAS Y SUBVARIANTES
MOLECULARES DEL SBW

La tabla 3 presenta los distintos subgrupos genéticos y
epigenéticos identificados en el SBW agrupados por su
frecuencia relativa y muestra que es una entidad genéti-
camente heterogénea y con un efecto dependiente del
origen parental de los genes heredados!. En la figu-
ra 1 se observan algunos genes de la region 11p, activos
o reprimidos en condiciones fisiologicas. A dia de hoy
hay 12 grupos o formas genéticas/epigenéticas diferentes,
con distintas formas de herencia, diferentes genes y va-
rios mecanismos moleculares implicados. La mayoria de
los pacientes con SBW (alrededor del 90%) son espora-

TABLA 1. Caracteristicas clinicas observadas
en el sindrome de Beckwith-Wiedemann

Muy frecuentes

Macrosomia

Pliegues en l6bulos de la oreja
Fosetas en hélix posterior
Macroglosia

Onfalocele

Hernia umbilical

Hipotonia

Hipercrecimiento en la infancia
Nefromegalia
Hepatoesplenomegalia
Hemihiperplasia
Hipoglucemia

Frecuentes

Citomegalia adrenocortical

Polihidramnios

Edad 6sea avanzada

Erupcion prematura de los dientes
Prematuridad

Gemelaridad

Malformacion capilar (hemangioma plano)

Poco frecuentes

Diastasis de rectos

Facies caracteristica

Pie equinovaro

Nistagmo y estrabismo

Tumores embrionarios

Déficit de atencion con hiperactividad

Ocasionales

Malformacion anatomica cerebral
Convulsiones

Retraso mental leve/fracaso escolar
Escoliosis

Cardiopatia congénita o arritmias
Diabetes o prediabetes

TABLA 2. Criterios diagnosticos utilizados por varios autores para el sindrome de Beckwith-Wiedemann (SBW)

Caracteristicas

Referencias

Elliot et al, 1994

DeBaun y Tucker, 1998

‘Weksberg et al, 2001

Criterios mayores Defecto de pared abdominal anterior

Crecimiento prenatal o posnatal > P,

Criterios menores Pliegues o fosetas en orejas
Nevus flammeus facial
Hipoglucemia
Nefromegalia
Hemihiperplasia

Definicion de SBW Al menos 3 criterios mayores o
2 mayores y 3 0 mds menores

Pliegues o fosetas en orejas

Defecto de pared abdominal
(onfalocele, diastasis recti o hernia
umbilical)

Diagnoéstico clinico hecho por un
médico con al menos 2 de los
5 criterios

Macroglosia Macroglosia
Peso al nacimiento > Pgg Macrosomia
Hipoglucemia en el periodo neonatal ~ Hemihiperplasia

Pliegues o fosetas en orejas

Defecto de pared abdominal
(onfalocele, diastasis recti o hernia
umbilical)

Tumor embrionario
Visceromegalia abdominal
Malformacion renal

Al menos 3 criterios mayores o
2 mayores y 1 o mds menores

Modificada de Rump et al®.
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TABLA 3. Grupos genéticos y epigenéticos en el sindrome de Beckwith-Wiedemann

Grupo Herencia Frecuencia (%) Cariotipo ADN ARN
A Esporadico 50 Normal Pérdida de metilacién Pérdida de imprinting
de KuDMR1 de KvLQT1-AS
B Esporadico 25-50 Normal Metilacion normal de H79 Pérdida de imprinting
de IGF2
C Esporadico 10-20 Normal Disomia uniparental paterna
D Esporadico 10-20 Normal Desconocida Desconocida
E Esporadico 5-10 Normal p578P2 (CDKNIC)
F Autos6mico dominante 5 Normal 5782 (CDKN1C)
G Autosémico dominante 5 Normal Desconocida
H Esporadico o familiar 2 Normal Metilacion de H19 Pérdida de imprinting
de IGF2
I Esporadico o familiar 1 Duplicacion 11p15
J Esporadico 1 Translocacién/inversion 11p15 Disrupcion de KvLQT1
K Gemelos monozigoticos Desconocida ~ Normal Desconocida Desconocida
1L Esporadico o autosémico ~ Desconocida ~ Normal Microdelecién del centro
dominante, con de imprinting de LIT1 y H19
transmision materna

Modificada de Cohen et al'.

dicos y sin ninguna anomalia cromosomica demostrable
(grupos A-E y H-D. El resto (10 %) muestran un patron
de herencia autosomico dominante con ligamiento en la
region 11p15 (grupos F y G). Los reordenamientos cro-
mosoémicos relacionados con el SBW se observan en el
1-3% de los casos (grupos Iy J). Translocaciones e in-
versiones de la regién 11p15 son tipicamente de heren-

cia materna (grupo J) mientras que las duplicaciones son
de origen paterno (grupo D).

Las alteraciones genéticas y epigenéticas del SBW pue-
den afectar tanto a los genes supresores del crecimiento
de origen materno como a los genes promotores del cre-
cimiento de origen paterno. Aproximadamente el 10-20%
de los pacientes con SBW presentan disomia uniparental
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Figura 1. Orientacion, expresion y ubicacion de algunos genes de la region 11p15 implicados en la fisiopatologia del SBW.
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(DUP) paterna (grupo C). Todos los pacientes con DUP
presentan mosaicismo somatico, lo que demuestra que
son necesarias ambas contribuciones parentales en la em-
briogénesis temprana y que la DUP aparece poscigotica-
mente, solo se halla en algunos tejidos. En la DUP
11p15 paterna, el fenotipo de SBW y la predisposicion tu-
moral es probablemente causada por la combinacion de
un aumento en la expresion de genes promotores del
crecimiento (/GF2, de origen paterno) y una expresion
disminuida o nula de genes supresores del crecimiento
(como H19, de origen materno). Por ultimo, el reciente-
mente agregado grupo L incluye aquellos pacientes con
microdeleciones del gen KCNQ1OT1 (LIT1) o del centro
de imprinting de los genes IGF2/H19, cuya frecuencia
exacta es aun desconocida.

CUIDADOS MEDICOS GENERALES
RECOMENDADOS PARA LOS PACIENTES
CON SBW

EVALUACION PRENATAL

Evidencias

Los embarazos multiples tienen un riesgo sensiblemen-
te mayor de aparicion de SBW7. Este se ve notablemente
incrementado en los embarazos obtenidos con técnicas
de reproduccion asistida, en especial por fecundacion in
vitro o inyeccion intracitoplasmatica. Segin datos dispo-
nibles en la literatura médica, las técnicas de reproduc-
cion asistida incrementan entre 4 y 5 veces el riesgo de
aparicion de SBW respecto a la poblacion general®4, Por
tanto, si la frecuencia del SBW en la poblacion general
es de aproximadamente 1:14.000, entre los nacidos gra-
cias a técnicas de reproduccion asistida estarfa en torno
a 1:3.000.

Los fetos portadores de SBW pueden tener hallazgos
ecograficos prenatales sugestivos de la enfermedad. Ha-
llazgos habituales son polihidramnios, onfalocele y ma-
crosomia, cuya frecuencia justifica un seguimiento estric-
to del embarazo y la programacién del momento del
parto, que en la mayoria de los casos acaba en cesarea
programadal5-2°,

Conducta
Si hay sospecha prenatal de SBW:

1. Considerar seguimiento por un equipo obstétrico
experimentado vy, si fuera posible, familiarizado con el
SBW.

2. Considerar la realizacion de ecografias dismorfologi-
cas, evaluando con detalle la anatomia fetal, en particu-
lar la region craneofacial y el abdomen, en el que se me-
diran los 6rganos solidos.

3. Programar una cesarea si existe onfalocele o ma-
crosomia fetal importante.

4. Alertar al equipo neonatal del posible diagndstico,
para que se tomen medidas que eviten la hipoglucemia
neonatal.

Evaluacion clinica posnatal

El neonatélogo o pediatra debe estar pendiente de los
posibles hallazgos y/o complicaciones de los recién naci-
dos con SBW. Como dichos hallazgos pueden ser diversos,
de gravedad variable, y diferentes segtn la edad de los pa-
cientes, hemos dividido el seguimiento clinico por edades.

NACIMIENTO Y PRIMER ANO DE VIDA

Evidencias

Los neonatos con SBW presentan riesgo de hipogluce-
mia, por lo que la concentracion de glucosa en sangre se
debe evaluar de forma seriada para prevenir este impor-
tante problema?”.28,

La mayoria de los ninos no presentan retraso en la ma-
duracion neurolédgica, excepto un pequeno grupo de pa-
cientes que han sufrido hipoglucemias insuficientemente
tratadas o aquellos que presentan una anomalia citogené-
tica (duplicacion de origen paterno) en la region 11p.

El riesgo de tumores estd incrementado cuatro veces en pa-
cientes con hemihipertrofia o nefromegalia, y aparecen en el
abdomen en el 95% de los casos y antes de los 4 afios de
vida. La mayoria de los tumores asociados al SBW son em-
brionarios y eventualmente susceptibles de ser diagnosticados
con marcadores bioquimicos y/o mediante ecografia. El cri-
bado de tumores en los primeros anos de vida permite un
diagnoéstico precoz de cincer, lo cual mejora la supervivencia
de estos pacientes a corto y largo plazo®37 (tablas 4 y 5).

La macroglosia sintomdtica que cursa con dificultad res-
piratoria, infecciones incontrolables de la via drea supe-
rior, dificultad para alimentarse, etc., mejora con el trata-
miento quirdrgico de reduccion®-48,

Conducta

Examen fisico
Una vez sospechado y/o confirmado el diagnéstico de
SBW, se deben realizar las siguientes acciones:

1. Hacer examen fisico completo incluyendo explora-
cion abdominal completa en la primera consulta.

2. Examinar y supervisar el proceso de duelo y adapta-
cion de los padres al diagnostico de su hijo, evaluando la
necesidad de apoyo psicologico profesional a los padres.

3. Continuar los examenes clinicos detallados inclu-
yendo palpacién abdominal cuidadosa cada 3-4 meses.

4. Consignar peso, talla y perimetro cefilico en cada
consulta, y realizar una curva con cada uno de estos pa-
rdmetros.

5. Evaluar la alimentacion tanto en cantidad como en
calidad.
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TABLA 4. Riesgo de tumores segtin el subtipo molecular

G Ries.go tumoral
estimado (%)
Riesgo empirico general del SBW 5-10
Pérdida del imprinting de LIT1 1-5
Pérdida del imprinting de H19 35-45
Pérdida del imprinting de LIT1 y H19 (DUP) 25-30
Patrén de metilacion normal 10-15

SBW: sindrome de Beckwith-Wiedemann; DUP: disomia uniparental.
Modificada de Rump et al®.

6. Comprobar si existe macroglosia, la efectividad de la
succion y de la deglucion y el tratamiento de las secre-
ciones y de la via aérea.

7. Evaluar la presencia y/o aparicién de hernias umbi-
licales o inguinales.

8. Realizar exploracion cardiolégica. Si se constata
miocardiopatia hipertrofica neonatal, continuar el segui-
miento con el cardidlogo infantil, incluyendo radiografia
de térax anual.

9. Evaluar la funcién neurolégica y el desarrollo psi-
comotor durante el primer afo de vida.

Estudios complementarios

1. Realizar seguimiento riguroso y seriado de la gluce-
mia en el periodo neonatal.

2. En caso de hipoglucemia persistente, descartar hi-
perinsulinismo mediante aproximaciéon diagnéstica por
etapas. Considerar consulta al endocrindlogo infantil.
Descartar nesidioblastosis y/o implantacion de medi-
cacion.

3. Realizar cariotipo, estudios de hibridacién in situ
con fluorescencia (FISH) para la region 11p y estudios
para descartar DUP. Si estos son normales, hay que con-
tactar con un centro especializado para realizar el diag-

TABLA 5. Recomendaciones de seguimiento de tumores
en pacientes con SBW

0-4 anos

— Examen fisico, orina completa y ecografia abdominal cada
3 meses, alfafetoproteina, B-hCG y catecolaminas urinarias
cada 4 meses y hemograma y radiografia de térax anualmente
hasta los 4 anos

4-7 anos

— Examen fisico, orina completa y ecografia abdominal cada
4 meses, alfafetoproteina, B-hCG y catecolaminas urinarias
cada 6 meses y hemograma y radiografia de térax anualmente
hasta los 7 anos

7-10 anos

— Examen fisico dos veces al ano, orina completa, ecografia
abdominal, alfafetoproteina, B-hCG y catecolaminas urinarias,
hemograma y radiografia de térax anualmente hasta los
10 afios

SBW: sindrome de Beckwith-Wiedemann; hCG: gonadotropina coriénica humana.
Modificada de Lapunzina®.
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nostico molecular (aunque estos resultados pueden de-
morarse, ya que muchos de dichos centros los realizan
como estudios de investigacion).

4. Realizar trimestralmente determinacion de alfafe-
toproteina, gonadotropina coridnica y catecolaminas en
sangre.

5. Realizar ecograffas abdominales trimestrales para el
diagnostico precoz de tumoracion abdominal oculta.

6. Realizar estudio de orina completa cada 3 meses pa-
ra deteccion precoz de tumor de Wilms.

7. Realizar radiografia de térax semestralmente.

8. Realizar ecografia cerebral antes del alta neonatal
mientras la fontanela esté permeable.

9. Realizar tomografia computarizada (TC) o resonan-
cia magnética (RM) de abdomen si existe nefromegalia o
imagen sospechosa abdominal o toricica.

10. Evaluar la denticién con consulta al odontélogo.

Otros aspectos

1. Solicitar consulta de asesoramiento genético con un
genetista. Eventualmente se completarian los estudios
con andlisis moleculares del nifio y sus padres.

2. Planear soporte educacional y psicologico de la fa-
milia.

3. Si presenta retraso psicomotor comenzar con esti-
mulacién precoz.

4. Si existe macroglosia sintomatica (dificultad ventila-
toria, dificultad en la alimentacion o infecciones respira-
torias altas a repeticion), consultar con el especialista la
posibilidad de realizar glosectomia parcial.

ENTRE 1 Y 4 ANOS DE VIDA

Evidencias
El cribado de tumores en los primeros anos de vida
permite un diagnostico temprano de cancer y mejora la
supervivencia a corto y largo plazo de estos pacientes.
El riesgo de tumores estd incrementado cuatro veces en
aquellos pacientes con hemihipertrofia o nefromegalia.
La edad media de la mayoria de los ninos con SBW que
desarrollaran un tumor esta alrededor de los 2 anos?-37,

Conducta

Examen fisico

1. Realizar examen fisico completo incluyendo eva-
luacion abdominal exhaustiva en cada consulta.

2. Evaluacion seriada del desarrollo psicomotor. Puede
haber problemas en el drea motdrica gruesa (inicio de la
marcha, saltar, girar, correr, galopar). Considerar evalua-
cion por el neurdlogo infantil si existe hipotonia o si hay
alteraciones persistentes de desarrollo psicomotor.

3. Continuar los examenes clinicos detallados inclu-
yendo palpacion abdominal rigurosa cada 3-4 meses.
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4. Consignar peso, talla y perimetro cefilico en cada
consulta y completar cada una de las curvas de creci-
miento somatomeétrico.

5. Puede haber erupcion precoz de la denticion y debe
informarse a la familia de que esto es esperable por ser
un hallazgo frecuente en el SBW.

6. Es imprescindible contar con un estudio de neuro-
imagen (TC o RM cerebral) en forma periodica (al me-
nos cada 2 anos).

7. Evaluar la alimentacion tanto en cantidad como en
calidad.

Estudios complementarios

1. Realizar cariotipo, estudios de FISH para la region
11p y estudios moleculares que incluyan el estudio de
DUP si no se hubieran realizado antes.

2. Realizar trimestralmente determinacion sérica de al-
fafetoproteina, gonadotropina coriénica y catecolaminas
urinarias.

3. Realizar ecografias abdominales cada 3-4 meses
para diagnostico precoz de tumoracion abdominal oculta.

4. Realizar estudio de orina completa cada 3-4 meses.

5. Realizar control de la edad 6sea anualmente.

6. Realizar radiografia de torax cada 6 meses.

7. Realizar al menos otra ecografia cerebral mientras
la fontanela esté permeable.

8. Realizar TC completa si existe nefromegalia o ima-
gen sospechosa abdominal o toracica.

9. Evaluar la denticién con consulta al odontélogo.

10. Si la evolucion del lenguaje no es la esperada,
realizar una audiometria o potenciales evocados audi-
tivos.

Otros aspectos

1. Solicitar, si es factible, consulta de asesoramiento ge-
nético con un genetista. Si atin no se han realizado, se
completari el estudio con analisis moleculares del nino y
sus padres.

2. Evaluar la necesidad de ofrecer soporte educacio-
nal y psicologico a la familia.

3. Si presenta retraso psicomotor comenzar con esti-
mulacion precoz.

4. Considerar consulta con el endocrinélogo infantil.

ENTRE LOS 4 Y 10 ANOS DE VIDA

Evidencias

El riesgo de desarrollar tumores en los nifios con SBW
mayores de 4 anos disminuye considerablemente con re-
lacion a edades mas precoces. Casi el 95% de los pacien-
tes con SBW y tumores son menores de 4 afos. Esta in-
formacion debe ser transmitida a la familia para disminuir
la ansiedad que genera la posibilidad de que su hijo sea
incluido en un programa de seguimiento para deteccion
de tumores®-37.

Conducta

Examen fisico

1. Realizar examen fisico completo incluyendo eva-
luacion abdominal completa en cada evaluacion anual.

2. Continuar los examenes clinicos detallados inclu-
yendo palpacion abdominal rigurosa anualmente.

3. Consignar peso, talla y perimetro cefilico en cada
consulta. Realizar una curva con cada uno de estos para-
metros.

4. Evaluar la alimentacién tanto en cantidad como en
calidad.

5. Considerar una evaluacion psicopedagogica previa
al ingreso en educacion primaria si persiste el retraso de
la maduracion psicomotora.

Estudios complementarios

1. Realizar cuantificaciones anuales de la glucemia.

2. Realizar semestralmente determinacion sérica de al-
fafetoproteina, gonadotropina coriénica y catecolaminas.

3. Realizar ecografias abdominales de forma anual para
diagnéstico precoz de tumoracion abdominal oculta.

4. Realizar estudio de orina completa anualmente.

5. Realizar radiografia de térax una vez al ano.

6. Realizar TC abdominal si existe nefromegalia o ima-
gen sospechosa en la region abdominal o toracica.

7. Evaluar la denticion con consulta al odontélogo.

Otros aspectos

1. Solicitar, si es factible, consulta de asesoramiento ge-
nético con un genetista.

2. Eventualmente se completarian los estudios con
andlisis moleculares en el nino y sus padres.

3. Soporte educacional y psicoldgico a la familia.

ENTRE LOS 10 ANOS DE VIDA Y LA PRIMERA ETAPA
DE LA JUVENTUD

Evidencias

Aunque existen casos aislados de aparicion de tumo-
res en pacientes con SBW durante la segunda década de
la vida, el riesgo disminuye de forma considerable a par-
tir de esta edad, y es innecesario un programa especifico
de seguimiento.

Conducta

Examen fisico

1. Realizar examen fisico completo incluyendo una ex-
ploracion abdominal cuidadosa en cada visita anual.

2. Consignar peso, talla y perimetro cefalico en cada
consulta. Realizar una curva en cada uno de estos para-
metros.

3. Evaluar la alimentacion tanto en cantidad como en
calidad.
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4. Considerar apoyo psicolégico del paciente. Los ni-
nos y adolescentes con SBW tienen una autoestima baja,
les cuesta relacionarse, pueden tener cambios incontro-
lados de caracter y son mas vulnerables a dano emocio-
nal por parte de sus companeros.

5. Considerar apoyo escolar continuo.

6. Evaluar su conducta para descartar posibles altera-
ciones psiquidtricas o neurosis.

7. Alertar a los padres sobre la posibilidad de trauma-
tismos en la practica de deportes debido a la torpeza mo-
tora.

Estudios complementarios

1. Realizar anualmente hemogramas (descartar enfer-
medades linfoproliferativas) y ecografias abdominales (tu-
moraciones abdominales).

2. Realizar estudio de orina completa anualmente.

3. Evaluar la columna vertebral para descartar escolio-
sis y cifosis.

4. Realizar radiografia de torax cada ano.

5. Evaluar la denticion con consulta al odontélogo.

6. Considerar realizar un estudio de neuroimagen (TC
o RM) cada 2-3 anos.

Otros aspectos

1. Si no se hubiesen realizado, completar el estudio
con andlisis moleculares en el nino y sus padres.

2. Ofrecer soporte educacional y psicoldgico a la fa-
milia.

ADULTOS CON SBW
Conducta

Examen fisico
Realizar examen fisico completo anual.

Estudios complementarios
Planear la realizacion anual de un estudio completo de
laboratorio, incluyendo enzimas y marcadores tumorales.

Otros aspectos

Insistir en los mecanismos de transmision de la enfer-
medad y el riesgo en futuros hijos del paciente, si se ha
podido determinar la subvariante molecular del SBW.

NOTA ACLARATORIA

Esta guia pretende ser orientativa y en ningin caso es-
tricta o unica. Si bien ha sido elaborada en forma riguro-
sa, puede y debe ser adaptada a cada paciente en par-
ticular. La medicina es una ciencia cambiante y evolutiva
y las recomendaciones que aqui ofrecemos pueden y de-
ben ser actualizadas periddicamente para asegurar un
correcto seguimiento en salud de los pacientes con sin-
drome de Beckwith-Wiedemann.
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