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EVALUATION DU RISQUE TUMORAL 
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Tableau I: Risque tumoral dans le syndrome de Wiedemann-Beckwith  

 Série française 
Engel et al 
2000 

 Bliek et al 2001 Weksberg et al 2001 
Debaun et al 
2002 

total 

n 242(123)* 71 56 81 92 542 
mutation CDKN1C 2/15 (10)* 0/15 0/1 0/5  2/36 
 2 neuroblastomes      
       
PMICR2 3/148 (69)* 0/29 0/31 5/35 1/39 9/282 
 1 hépatoblastome   2 hépatoblastomes ?  
 1 rhabdomyosarcome   2 rhabdomyosarcomes   
 1 cancer thyroidien   1 gonadoblastome   
       
GMICR1 7/24 (17)* 1/5 2/4 1/3 4/10 15/46 
 7 Wilms ? 2 Wilms 1 Wilms ?  
       
UDP région 11p15 14**/51 (23)* 2/22 3/11 6/21 5/12 30/117 
 6 Wilms ? 2 Wilms 5 Wilms ?  

 2 corticosurrénalomes  
1 
hépatoblastome 

1 hépatoblastome   

 

2 hépatoblastomes 
1 neuroblastome 
1 rhabdomyosarcome 
1 thymome 
1 leucémie 

     

      2/4 
anomalie cytogénétique 2/4 (4)*      
 1 Wilms      
 1 ganglioneurome      

*patients suivis au moins 5 ans ; ** 12 patients ont développé 14 tumeurs 
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