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Tratamiento quirargico de macroglosia grave en el sindrome
de Beckwith-Wiedemann: reporte de un caso
Surgical treatment of macroglossia in Beckwith-Wiedemann syndrome:

case report
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RESUMEN

El sindrome de Beckwith-Wiedemann es una enfermedad
congénita, poco frecuente, caracterizada por presentar
macroglosia, defectos de la pared abdominal, hemihipertrofia,
onfalocele, hipoglucemia neonatal, hernia umbilical,
hepatomegalia, anomalias cardfacas, entre otros. Lamacroglosia
se presenta en el 90% de los casos y genera problemas en la
masticacién, deglucién, fonacién y respiracién, que ocasionan
un cierre de la via aérea superior. La opcién terapéutica de
eleccidén es la glosectomia parcial. Se presenta a un paciente
pedidtrico de dos meses de nacido, con sindrome de Beckwith-
Wiedemann y obstruccién de la via aérea por macroglosia
grave. Enlos antecedentes médicos, se reportaron cardiopatias
congénitas, comunicacién interauricular, conducto arterioso
persistente, epilepsia sintomadtica, falla renal, hipoglicemia,
traqueotomia y gastrostomia por el colapso de la via aérea
y disfagia. Se realizé la técnica quirtirgica de glosectomia de
reduccion anterior, con resultados favorables.

Palabras clave: macroglosia, lengua, glosectomia, sindrome de
Beckwith-Wiedemann.

ABSTRACT

Beckwith-Wiedemann syndromeisarare congenital condition,
characterized by presenting macroglossia, defects of the
abdominal wall, hemihypertrophy, omphalocele, neonatal
hypoglycemia, umbilical hernia, hepatomegaly, cardiac
abnormalities, among others. Macroglossia occurs in 90% of
cases, causing a problem in chewing, swallowing, phonation
and breathing, resulting in a closure of the upper airway. The
therapeutic option of choice is partial glossectomy. We present
a 2-month-old pediatric patient with Beckwith-Wiedemann
syndrome and area blockage due to severe macroglossia;
in the medical history, congenital heart disease, interatrial
communication, persistent ductus arteriosus, symptomatic

a. Servicio de Cirugfa Oral y Maxilofacial,

Fundacién Hospital Universitario Metropolitano.
Barranquilla, Colombia.

b. Departamento de Cirugia Oral, Universidad
Metropolitana. Laboratorio de Genética Molecular,
Universidad Simén Bolivar. Barranquilla, Colombia.

c. Departamento de Medicina Oral, Clinica Odontolégica
de la Corporacién Universitaria Rafael Nufiez.
Cartagena, Colombia.

Correspondencia:
Mgr. Jonathan Harris Ricardo: j.harris.r@hotmail.com

Financiamiento: Ninguno.
Conflicto de intereses: Ninguno que declarar.

Recibido: 29-8-2017
Aceptado: 19-10-2017

epilepsy, renal failure, hypoglycemia, tracheotomy and
gastrostomy, due to airway collapse and dysphagia. It was
performed an anterior tongue reduction surgery as a surgical
treatment with favorable results.

Key words: macroglossia, tongue, glossectomy, Beckwith-
Wiedemann syndrome.
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INTRODUCCION

El sindrome de Beckwith-Wiedemann (SBW)
es un trastorno del crecimiento congénito,
conocido anteriormente como sindrome de
macroglosia-gigantismo. Originalmente descrito
por Beckwith en 1963 y Wiedemann en 1964, es
un sindrome poco frecuente, con una incidencia
de 1:15000 nacimientos.!

Desde el punto de vista genético, se han
identificado genes presentes en el desarrollo del
SBW en la regién 11p15.5. Muss y col., afirman
que, en el 90% de los casos, se presenta una
alteracion en esta regién del brazo corto del
cromosoma 11 de forma esporddica; el otro 10%
es autosdmico dominante.?

Clinicamente, presenta diversidad de
caracteristicas clinicas, como macrosomia,
macroglosia, defectos de la pared abdominal,
onfalocele, hernia umbilical, hemihipertrofia y
la hipoglucemia neonatal; ademds, se asocian
nevus flammeus, hepatomegalia, nefromegalia,
exoftalmos, tumores embrionarios, retraso
psicomotor, microcefalia, anomalias cardiacas,
anomalfas musculoesqueléticas y pérdida de la
audicién.?

Para el diagndstico provisional, se deben
tener en cuenta los criterios clinicos en la
evaluacién fisica.®? El Comité Cientifico de la
Asociacién Italiana de Sindrome de Beckwith-
Wiedemann describe criterios mayores, como
defectos en la pared abdominal, macroglosia,
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sobrecrecimiento posnatal, tumores embrionarios,
malformaciones auriculares, gran tamafio de
6rganos, hemihiperplasia, malformaciones del
tracto urinario, historia familiar de SBW, paladar
fisurado, y criterios menores, como nacimiento
pretérmino, hipoglicemia neonatal, nevus en
glabela, facies tipicas, placenta de gran tamafio,
cardiomegalias o malformaciones cardiacas,
diastasis de rectos abdominales, polidactilia,
pezones supernumerarios y avanzada edad
esquelética; pero es fundamental confirmar
el diagnéstico mediante pruebas moleculares
que detecten anormalidades que impliquen el
cromosoma 11p15.4

La macroglosia es el signo de mayor frecuencia
y se observa en el 80-99% de los pacientes con
SBW. La lengua en estado de reposo sobresale
mads alld de los dientes o la cresta alveolar, lo que
genera la obstruccién de la via aérea, deglucidn,
babeo y dificultades de fonacidn, alteraciones
en el desarrollo de los maxilares, mala posiciéon
dentaria, mordida abierta anterior y diastema.’

El propésito del presente caso es describir la
técnica quirtirgica para la reduccién de la lengua
en un paciente pedidtrico con diagnéstico de SBW
y macroglosia grave, que originé la obstruccién
de la via aérea.

REPORTE DEL CASO

Paciente masculino de 2 meses y 25 dias
de nacido, remitido por el Departamento de
Pediatria y Neonatologfa al Servicio de Cirugfa
Oral y Maxilofacial con diagnéstico de SBW para
que se le realizara un tratamiento quirdrgico
consistente en la reduccién del tamafio de la
lengua por presentar macroglosia grave.

En los antecedentes médicos, se reportaron
cardiopatias congénitas tipo hipertrofia
biventricular, comunicacién interauricular,
conducto arterioso persistente, epilepsia
sintomdtica, falla renal e hipoglicemia, que
fueron resueltas. Se le realizé traqueotomia y
gastrostomia por el colapso de la via aéreay
disfagia.

En la exploracién fisica general, no se
evidenciaron alteraciones a nivel oftdlmico,
auditivo y nasal ni infecciones o presencia de
lesiones tumorales. En el examen intraoral,
se observo lengua aumentada de tamarfio de
configuracién usual, hipermévil, la cual sobresalia
mds alld de la cresta alveolar y era imposible
contenerse en la cavidad oral, lo que generaba
la obstruccién de la via aérea (Figura 1. Ay 1. B).

En la junta quirdrgica conformada por médicos
pediatras de Pediatria, Medicina Interna, Cirugfa
Oral y Maxilofacial, se evalué el caso teniendo
en cuenta los antecedentes médicos, el examen
fisico general e intraoral. Se definié como plan de
tratamiento la glosectomia de reduccién con el
fin de restituir la funcién deglutoria y aumentar
el espacio de la via aérea superior. Se solicitaron

Ficura 1. Ay 1. B. Lengua aumentada de tamaiio que
sobresale mds alld de la cresta alveolar
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exdmenes de laboratorio prequirtrgicos, que
incluyeron hemograma, recuento plaquetario,
pruebas de coagulacion, glicemia y evaluaciéon de
la funcién renal. Los resultados arrojaron valores
normales.

Todos los procedimientos realizados en el
trabajo cumplieron con los principios éticos de
la Declaracién de Helsinki. El representante legal
del paciente firmé el consentimiento informado,
donde se explicaron los riesgos y los beneficios
del tratamiento.

Se inici6 el procedimiento quirtrgico
bajo anestesia general. Se demarcé con tinta
demografica el disefio del procedimiento
(Figura 2) y luego se realizé la incisién sobre la
lengua iniciando en su cara dorsal hasta llegar a
la cara ventral teniendo en cuenta los diferentes
planos musculares, sin afectar estructuras
anatémicas vasculares, nerviosas y glandulares.
Posteriormente, se desarrollé la hemostasia
de los vasos sanguineos con electrocauterio
(Figura 3. Ay 3. B) y el cierre por planos con una
sutura reabsorbible (Figura 4. A). Luego se ordend
la farmacoterapia con antibiético, analgésico y
antiinflamatorio.

El paciente se mantuvo bajo vigilancia médica
intrahospitalaria. En el control clinico al tercer dia,
se observaron signos de inflamacién moderados,
con un color rojo intenso en la lengua y ausencia
de sangrado. En el control clinico del sexto dia,
se notaron leves signos de inflamacién; el color
de la lengua habia pasado a un rojo mads claro
y se evidencié un buen curso en el proceso de
cicatrizacién y una disminucién significativa del
tamafio de la lengua en sentido anteroposterior
y transversal. En el control que se realiz6 en el
dia 10, se observo que el paciente podia cerrar la
boca, por lo que se logré un selle labial, la mejorfa
en los movimientos linguales y la deglucién. Se
realiz6 un control clinico interdisciplinario el dia

FiGura 2. Demarcacion del disefio del procedimiento con
tinta demogrdfica

13, con Medicina Pedidtrica, Cirugfa General,
Odontopediatria, Estomatologfa, Cirugfa Oral y
Maxilofacial, en el que se concluy6 que se habian
cumplido los objetivos del tratamiento quirdrgico.
Se despejo6 la via aérea, y el paciente presenté una
mejor deglucién y respiracion (Figura 4. B).

FiGURrA 3. A. Incisién sobre la lengua por planos para
reducir la parte anterior

FiGura 3. B. Hemostasia de los vasos sanguineos con
electrocauterio
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FiGura 4. A. Cierre de la herida por planos con una sutura
reabsorbible

FiGura 4. B. En el control clinico, se observé buen proceso
de cicatrizacion y disminucion del tamaiio de la lengua

Fuente: las fotografias clinicas y del procedimiento
quirtrgico fueron tomadas por los autores en la Fundacién
Hospital Universitario Metropolitano.

DISCUSION

El SBW es un sindrome congénito,
multisistémico, consistente en hipoglucemia,
hipercrecimiento, macroglosia, peso elevado
al nacer, defectos de la pared abdominal y
visceromegalia, entre otros. Tiene una baja
incidencia, que puede estar sesgada por la falta
de diagndstico en casos de desconocimiento,
cuando su expresion clinica es menor, y por la
falta de estudios moleculares que confirmen el
diagndstico.®

Heggie y cols., en 2013, aseveraron que la
macroglosia se observaba en la mayoria de los
pacientes pedidtricos con diagndstico de SBW. Es
una alteracién que puede comprometer las vias
respiratorias, causar disfagia y dificultad en el
control de la saliva; funcionalmente, puede causar
discrepancias dentoesqueléticas, protrusién de los
dientes y anomalias del habla. Estas indicaciones
para su tratamiento’ son coincidentes con el actual
reporte del paciente masculino con dos meses de
nacido, con diagnéstico de SBW, que presentd la
obstruccion de la via aérea por macroglosia grave,
indicacién primaria para su oportuno tratamiento.

Otro aspecto importante en el tratamiento de
la macroglosia es la edad del paciente. Nifiez
y col., en 2016, especificaron que la terapéutica
quirtrgica estaba indicada entre los dos y los
cuatro anos de edad; sin embargo, afirmaron que,
en casos de obstruccién de la via aérea superior,
podia realizarse en etapas mds tempranas, ya
que se ponia en riesgo la vida del paciente.® En el
caso clinico relatado, se presenté la obstruccién
de la via aérea por macroglosia grave congénita,
relacionada con el SBW. A pesar de tener
dos meses y 25 dias de nacido, el tratamiento
estaba indicado, ya que la obstruccién podia
comprometer la vida del paciente.

El tratamiento quirtrgico con glosectomia
es el mds indicado para mejorar los sintomas
de la macroglosia; en la actualidad, existe una
variedad de técnicas quirturgicas. Kadouch y
col., en 2012, evaluaron el tratamiento quirdrgico
de la macroglosia en pacientes con SBW. En
los resultados, destacaron que la reseccién en
cufia anterior era una técnica quirtirgica simple,
eficaz y segura.’ Chau y col., en 2011, realizaron
un estudio en 18 pacientes pedidtricos con
macroglosia, de los cuales ocho presentaron SBW.
La técnica quirtirgica de reduccién anterior de la
lengua, utilizando electrocauterizacién, fue la mds
aplicada. Afirmaron que era un procedimiento
seguro y con buenos resultados posquirtirgicos,
lo que concordé con el presente caso del paciente
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pedidtrico con SBW y macroglosia grave. Como
tratamiento quirtdrgico, se le realizé la técnica
de glosectomia de reduccién anterior en forma
de cufia. Los resultados fueron favorables y
mejoraron la deglucién y la respiracion. B
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