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El sindrome de Beckwith-Wiedemann es una alteracién congénita con diversas manifes-
taciones clinicas, de entre las cuales las mds prevalentes son la macroglosia (97%), el
gigantismo (88%) y los defectos de la pared abdominal (80%). Ortodénticamente, la mayoria
delos pacientes presentan mordida abierta anterior y relacién de clase IIl de Angle. La macro-
glosia puede causar problemas estéticos y anomalias funcionales relacionadas con el habla,
la masticacién, fonacién, deglucién y respiracién, con potencial de obstruccién de las vias
respiratorias superiores y disminucién de la estabilidad del tratamiento ortoquirtrgico. Con
el fin de evitar episodios como este, es necesaria la realizacién de una glosectomia parcial en
algunos pacientes. El presente trabajo realiza consideraciones con relacién al diagnéstico y
tratamiento de la macroglosia y relata el caso clinico de un paciente portador del sindrome
de Beckwith-Wiedemann que fue intervenido por medio de glosectomia parcial, utilizando
la técnica preconizada por Obwergeser et al. (1964) y que en un postoperatorio de 3 afnos

present6 resultados cosméticos y funcionales satisfactorios.
© 2014 SECOM. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo
la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Partial glossectomy in a patient carrier of Beckwith-Wiedemann
syndrome: Presentation of a case
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* Autor para correspondencia.

The Beckwith-Wiedemann syndrome is a congenital disorder with diverse clinical mani-
festations, among which the most prevalent are, macroglossia (97%), gigantism (88%), and
abdominal wall defects (80%). Orthodontically, most patients present with anterior open
bite and Angle class III malocclusion. Macroglossia can cause cosmetic problems and
functional abnormalities associated with speech, mastication, swallowing and breathing,
with potential obstruction of the upper airways and decreased stability of orthodontal-
surgical treatment. In order to avoid episodes like this, a partial glossectomy is necessary
in some patients. This article looks at the diagnosis and treatment of macroglossia, while
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presenting the case of a patient with Beckwith- Wiedemann syndrome who underwent
surgery by partial glossectomy using the technique advocated by Obwergeser et al., 1964,

and 3 years postoperatively showed good cosmetic and functional results.
© 2014 SECOM. Published by Elsevier Espana, S.L.U. This is an open access article under
the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccién

El sindrome de Beckwith-Wiedemann, primeramente descrito
por Beckwith! (Beckwith et al., 1963) y Wiedemann?, es una
enfermedad congénita rara que envuelve un desorden de
sobrecrecimiento y que afecta a uno de cada 14.200 nacidos®.
Su origen puede ser hereditario (15%) o proveniente de
alteraciones genéticas en la regién del cromosoma 11p15.5
(75-80%)*.

Las caracteristicas principales del sindrome de Beckwith-
Wiedmann son: macroglosia (97%), gigantismo (88%) y
defectos de la pared abdominal como onfalocele, hernia umbi-
lical y diastasis del recto (80%), seguidas por surcos anormales
en los lébulos de la oreja (76%), hipoglucemia (63%), nevo
flameo facial (62%), anormalidades renales (59%), hemihi-
pertrofia (24%), malformaciones cardiacas congénitas (6,5%),
problemas intestinales (5%), neoplasia (4%), retardo mental
(4%), polidactilia (3%) y fisura labio-palatal (2,5%)°.

La macroglosia es definida como una lengua que en reposo
se proyecta més alld de los dientes hacia la cresta alveolar,
posee etiologia multifactorial y es clasficada en macroglo-
sia verdadera y relativa. La relativa ocurre cuando la lengua
posee tamano normal, pero el espacio intraoral es insufi-
ciente y la verdadera es observada debido a un aumento de su
volumen”.

De entre las caracteristicas del sindrome de Beckwith-
Wiedemann la macroglosia representa el 97% de incidencia,
y esta condicién puede provocar anomalia estética y funcio-
nal con dificultad en el habla, en la masticacién, deglucién
y succién®. Existe también el riesgo de obstruccién de las
vias aéreas superiores durante la infancia y adolescencia, de
desarrollo del sindrome de la apnea obstructiva del suefio
y aun, de la disminucién de la estabilidad del tratamiento
ortoquirurgico®’:8.

En cuanto a la morfologia maxilofacial, algunos hallaz-
gos especificos pueden ser encontrados en los pacientes
portadores del sindrome de Beckwith-Wiedmann, tales como:
protrusién bimaxilar, protrusién mandibular, &ngulo goniaco
y cuerpo mandibular aumentado. Ortodénticamente, la
mayoria de los pacientes presentan mordida abierta ante-
rior, overjet negativo, relacién de clase III de Angle e
inclinacién vestibular de los elementos anteriores; esas carac-
teristicas son dependientes del grado de macroglosia del
paciente®.

Muchos de esos pacientes presentan problemas funcio-
nales importantes o pueden ser candidatos a la cirugia
ortognatica, y necesitan de glosectomia parcial para que
las funciones orales dependientes de la lengua sean res-
tituidas y para una mejora de la previsibilidad de los
movimientos &seos, sobre todo los que involucran a la
mandibula.

Relato de caso

Paciente H.V.P.D,, 16 anos, se presentd con queja principal de
dificultad de fonacién. Durante el examen fisico, se observd
que el paciente presentaba elevada estatura, patrén facial III,
con severa hipoplasia maxilar, apinamientos dentarios, rela-
cién de clase III de Angle, mordida abierta anterior, tvula
bifida y una macroglosia (fig. 1A-C). En la recoleccién de datos
durante la anamnesis, fue revelado también que, al naci-
miento, el paciente tenia un defecto en la pared abdominal
que fue corregido posteriormente. Todos esos hallazgos con-
tribuyeron para la formacién del diagnéstico del sindrome de
Beckwith-Wiedmann.

El paciente fue incorporado al tratamiento ortoquirir-
gico, siendo observados problemas de deglucién, fonacién
y dificultades respiratorias, con fuerte correlacién con la
macroglosia. Por consiguiente, se planed para ese caso un
procedimiento quirtirgico de glosectomia parcial, anterior al
procedimiento de cirugia ortognatica. La técnica utilizada fue
la propuesta por Obwegeser et al. (1964)'°, en la que se rea-
liz6 una resecciéon del segmento central y del apice de la
lengua, con lo que se consiguié la disminucién de sus dimen-
siones en el sentido anteroposterior y transversal, para que
los problemas relacionados con el habla fuesen atenuados
(fig. 1D-H).

Para el adecuado control del sangrado transoperatorio y
facilidad de ejecucién, la cirugia se realizé bajo anestesia
general con intubacién orotraqueal, debido a la presencia
de hipertrofia de los cornetes nasales que impidié el pasaje
de la sonda nasotraqueal. Para la realizacién de las inci-
siones, fueron establecidos puntos de reparo con hilo de
algoddn 2.0 en las extremidades laterales y anteriores de la
lengua y fue utilizada una pinza de aprehensién de tejido
del tipo Allis para auxiliar en la diseccién. Después de la
estabilizacion, fueron realizadas la demarcaciéon de la inci-
sién con azul de metileno y las infiltraciones de anestésico
local (lidocaina 2% con epinefrina 1:200.000). La remocién del
segmento demarcado se ejecutd con un disector quirirgico
eléctrico (aguja colrado, Stryker Corporation®) en el sentido
apice-base, preservando los bordes laterales y minimizando
el riesgo de lesiones en las ramas del nervio lingual. El seg-
mento fue removido y se efectué una hemostasia cuidadosa
para minimizar los riesgos de hematoma lingual y el san-
grado postoperatorio. Después del control de sangrado, los
segmentos fueron aproximados con hilo reabsorbible (Vicryl
3.0-ETHICON) de la porcién mas profunda para la superficial
de forma minuciosa en el sentido base-dpice. En el posto-
peratorio inmediato fue ya posible verificar la disminucién
anterior y transversal de la lengua sin compromiso de la via
aérea, y sin que ocurriera ninguna complicacién de natura-
leza hemorragica o infecciosa. A los 10 dias del postoperatorio,
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Figura 1 - a) patron facial III, con severa hipoplasia maxilar; b y c) apifiamientos dentarios y macroglosia; d) demarcacién de
la incisién; e) la escisién del fragmento de lengua; f) después de la eliminacién del fragmento de la lengua; g) pieza quirirgica; h)
sutura; i) postoperatorio de 3 afios; j) ortodoncia después de glosectomia que muestra maloclusién clase III con mordida

abierta anterior.

el paciente empezd el tratamiento fonoaudiolégico para
ayudar el retorno de la motilidad de la lengua y de la
fonacién.

Actualmente, el paciente se encuentra con 3 anos de pos-
toperatorio y una disminucién considerable del tamaio de la

lengua en el sentido transversal y longitudinal, sin relato de
pérdida sensitiva o gustativa de la regién. Esta siguiendo un
tratamiento fonoaudilégico y ortodéncico con el propésito de
realizar un procedimiento quirtrgico para la correccién de la
discrepancia maxilomandibular (fig. 11y J).
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Discusion

El diagnéstico clinico del sindrome es realizado cuando el
paciente posee las 3 caracteristicas principales o cuando
posee 2 principales y 3 o mds secundarias®. En el presente
caso, el paciente presentd las 3 caracteristicas principales:
gigantismo, defecto en la pared abdominal y la macroglo-
sia, teniendo asociadas las caracteristicas secundarias: uvula
bifida, prognatismo mandibular y relacién dentaria clase Ill de
Angle.

Segun Vogel et al. (1986)° el diagnéstico de la macroglosia
es realizado cuando la lengua en reposo se proyecta sobre los
dientes o reborde alveolar que puede ser clasificada en rela-
tiva o verdadera. En el caso relatado, la macroglosia estaba
relacionada con la hipertrofia muscular y, aunque el paciente
presentase prognatismo mandibular, la lengua se proyectaba
sobre los dientes inferiores, lo que determiné que se conside-
rase un caso de macroglosia del tipo verdadero.

La macroglosia se encuentra presente en el 97% de los
casos® y puede provocar, sobre todo en la infancia, disp-
nea, dificultades en la fonacién, masticacién, deglucién y
succién®>1. Con el crecimiento del complejo maxilofacial,
ocurre un aumento del volumen de la cavidad oral, lo que
posibilita una acomodacién mas confortable de la lengua,
reduciendo de esta forma los problemas surgidos como conse-
cuencia de la macroglosia. Sin embargo, en algunos pacientes,
con el crecimiento maxilofacial, la mejora en las funciones
dependientes de la lengua no son alcanzadas de manera
satisfactoria, por lo que estos pacientes (como en el caso
relatado) son candidatos a una intervencién de glosectomia
parcial®®12,

La lengua hipertrofiada puede ser un factor que favorezca
las deformidades dentoesqueléticas aun en la fase de cre-
cimiento, y puede generar también una inestabilidad en el
tratamiento ortodéncico y quirdrgico’®. Masubuchi et al.’
(2006) encontraron en sus estudios, después de evaluar a 8
pacientes portadores del sindrome de Beckwith-Wiedemann,
que el 100% de los pacientes evaluados presentaba mordida
abierta anterior y patrén facial de clase III, siendo 62,5% con
resaltenegativa, caracteristicas que estan presentes en el caso
relatado y que determinan que el tratamiento ortodéncico sea
dependiente del grado de macroglosia.

La glosectomia estd indicada en los casos de problemas
funcionales tales como obstruccién de las vias aéreas, pro-
blemas del habla, problemas en la deglucién, deformidades
dentales, sobrecrecimiento mandibular, dificultad en el con-
trol de la saliva, trauma en la lengua, protrusién lingual,
indicaciones cosméticas y en la mejora y estabilidad del tra-
tamiento ortodéncico quirdrgico’”-'"'2, Segin Medeiros et al.®
(2000) el pronéstico de la correccién de la mordida abierta
anterior es menos favorable en los casos en los que la len-
gua estda relacionada con la deformidad dentofacial. Kadouch
et al.'? (2011) después de realizar un estudio retrospectivo en
23 pacientes portadores del sindrome de Beckwith-Wiedmann
que fueron tratados mediante la glosectomia parcial, encon-
traron que el 70% de las indicaciones ocurrieron basadas
en una combinacién de protrusién lingual y déficits funcio-
nales en la masticacién, respiracién y fonacién. En el caso
clinico relatado, la indicacién de la glosectomia ocurrié por

la dificultad en el habla y con el fin de mejorar la esta-
bilidad del tratamiento ortodéncico quirtrgico al cual el
paciente serd sometido en el futuro, después de la preparacién
ortodéncica.

Algunos autores vienen tratando la dificultad en el habla de
pacientes con macroglosia apenas con tratamiento fonoau-
diolégico, pero el caso presentado es de un paciente con
macroglosia verdadera que no seria solucionado con trata-
miento conservador, y que tampoco presentaria mejora en
la estabilidad del tratamiento ortodéncico-quirtrgico al cual
serd sometido>’ 211,

Diversas técnicas, que pueden ser clasificadas en 6 grupos,
han sido descritas para la correccién de la macroglosia: ampu-
tacién del dpice; reducciones centrales; resecciones en cuna;
escisién de colgajos dorsales; escisiones marginales y procedi-
mientos combinados. De entre estas técnicas, las reducciones
centrales y las resecciones en cufia son las més utilizadas'>14.
Obwegeser describié una técnica de reduccién central que
incluye incisiones en el 4pice y en la parte media de la lengua,
lo que promueve una reduccién en el sentido longitudinal y
transversal, aunque tenga como limitacién el mantenimiento
de la altura de la lengua'®'%!3. En el caso relatado, el paciente
poseia una lengua con dimensiones acentuadas en el sentido
anteroposterior y transversal, con espesor aumentado mas en
el apice y en la parte media de la lengua. Por eso, se opt por
la utilizacién de la técnica de Obwegeser'® que, debido a su
disenio méas redondeado en la parte media, promueve una dis-
minucién del espesor en el dpice y en la parte més posterior
de la lengua.

En el postoperatorio inmediato, no hubo complicaciones
tales como sangrado o edema excesivo que podrian causar
un choque hipolovémico o un hematoma con obstruccién de
las vias aéreas. Para la obtencién de ese patrén postopera-
torio, una hemostasia eficiente es requerida y el cierre de la
herida debe ser hecho con criterio, debiendo recibir suturas en
el plano profundo y en los planos mas superficiales de todas
las partes involucradas.

Otros aspectos a ser observados en la seleccién de la téc-
nica quirtdrgica son el paladar, la sensibilidad y la movilidad de
la lengua'*'>. Matsune et al.™ (2006) evaluaron el paladar en
4 pacientes portadores del sindrome de Beckwith-Wiedmann
a través de filtros de papel embebidos en sustancias amar-
gas, dulces, saladas y acidas, después de la realizacién de
la glosectomia parcial, y encontraron que los sabores sala-
dos y amargos necesitaron de una concentracién mayor para
ser sentidos respecto a los pacientes no intervenidos. Segiin
Davalbhakta'4, el recrecimiento después de una glosectomia
parcial ocurre principalmente en ninos, ya que el impulso
para la hiperplasia muscular en el sindrome de Beckwith-
Wiedmann puede permanecer por largos periodos después
del nacimiento. Debido a eso, puede ser beneficioso pospo-
ner la glosectomia parcial hasta que las tasas de crecimiento
empiecen a decaer. La glosectomia realizada en el presente
caso ocurrié después de los 15 afios por la dificultad de acceso
al servicio especializado. Pasados 3 anos de acompanamiento,
la lengua presenta movilidad normal y las alteraciones gusta-
tivas no fueron percibidas por el paciente.

La glosectomia parcial es una técnica muy utilizada
en pacientes con el sindrome de Beckwith-Wiedmann,
debiéndose considerar la indicacién y el momento ideal
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para la realizacién del procedimiento quirdrgico con el
objetivo de alcanzar los beneficios que el procedimiento
promovera.
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