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REsSumMoO

Costa Haidar, Lucas. Glossectomia parcial em paciente com
sindrome de Beckwith-Wiedemann: Acompanhamento de 3 anos.
2016. Trabalho de Conclusdo de Curso (Graduacdo em
Odontologia) — Departamento de Odontologia da Faculdade de
Ciéncias da Saude da Universidade de Brasilia.

Introducdo: A macroglossia é uma condicdo frequente em
pacientes que apresentam a sindrome de Beckwith-Wiedemann.
Em casos severos, o tratamento é a glossectomia parcial. Este
procedimento € feito para minimizar o aparecimento de
alteragbes estruturais e funcionais na regido orofacial. Relato do
caso: No presente trabalho, executou-se uma reducéo
bidimensional da lingua através da técnica do buraco de
fechadura, em um paciente do sexo masculino, de 3 anos,
portador da sindrome de Beckwith-Wiedemann. O caso foi
acompanhado durante 3 anos, constatando-se: manutencéo de
boa movimentacdo e sensagdo gustativa, auséncia de
ulceragdes ou marcas de dentes, melhora na degluticdo de
alimentos e fala. Aos 6 anos, ap6s avaliacdo fonoaudiol6gica e
ortoddntica, confirmou-se a necessidade de uma segunda
glossectomia devido a um aumento volumétrico da lingua que
ocasiona problemas respiratorios, fonéticos e ortodonticos.
Discussédo: Diversas técnicas de glossectomia foram criadas e
adaptadas afim de suprir as necessidades de cada cirurgia. O
cirurgido deve ter em mente os critérios de escolha para cada
técnica cirlrgica, baseando-se nos objetivos a serem alcancados
e na gravidade do caso, para individualizar todos os
procedimentos. Concluséo: A glossectomia € um procedimento
de extrema importancia na resolugcdo da macroglossia e
prevencdo das disfuncbes ocasionadas pela presenca da
mesma.






ABSTRACT

COSTA HAIDAR, Lucas. Partial glossectomy in patient with
Beckwith-Wiedemann syndrome: 3 years follow up. 2016.
Undergraduate Course Final Monograph (Undergraduate Course
in Dentistry) — Department of Dentistry, School of Health
Sciences, University of Brasilia.

Introduction: The macroglossia is a usual condition in patients
affected by the Beckwith-Wiedemann syndrome. In severe cases,
the treatment is the partial glossectomy. This procedure must be
done to minimize the appearing of functional and structural
alterations on the orofacial region. Case report: At this case
report, a two dimensional tongue reduction procedure was
executed by using the keyhole technique, in a 3 years old, male
patient, presenting Beckwith-Wiedemann syndrome. The case
was followed up for 3 years, being perceived good mobility and
taste sensation of the tongue, improvement on swallowing and
speech, absence of ulcerations and tooth impressions on the
tongue. At 6 years, after phonoaudiologic and orthodontic
evaluation, it was confirmed the need of a second glossectomy,
due to a volumetric increase of the tongue, which has been
ocasionating respiratory, phonetic and orthodontics problems.
Discussion: Many glossectomy techniques have been created
and adapted to fulfill the needs of each surgery. The surgeon
must have in mind the choosing criteria for each surgical
techniqgue, based upon the objectives aimed and the case
severity, to individualize all procedures. Conclusion: Glossectomy
is a crucial procedure on the resolution of the macroglossia and
prevention of its resulting disorders.
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REsSumMoO

Glossectomia parcial em paciente com sindrome de Beckwith-
Wiedemann: Acompanhamento de 3 anos

Resumo

Introducdo: A macroglossia € uma condicdo frequente em
pacientes que apresentam a sindrome de Beckwith-Wiedemann.
Em casos severos, o tratamento é a glossectomia parcial. Este
procedimento é feito para minimizar o aparecimento de
alteracdes estruturais e funcionais na regiéo orofacial. Relato do
caso: No presente trabalho, executou-se uma reducéo
bidimensional da lingua através da técnica do buraco de
fechadura, em um paciente do sexo masculino, de 3 anos,
portador da sindrome de Beckwith-Wiedemann. O caso foi
acompanhado durante 3 anos, constatando-se: manutencédo de
boa movimentacdo e sensagdo gustativa, auséncia de
ulceracbes ou marcas de dentes, melhora na degluticdo de
alimentos e fala. Aos 6 anos, apds avaliagdo fonoaudiologica e
ortoddntica, confirmou-se a necessidade de uma segunda
glossectomia devido a um aumento volumétrico da lingua que
ocasiona problemas respiratorios, fonéticos e ortodénticos.
Discusséo: Diversas técnicas de glossectomia foram criadas e
adaptadas afim de suprir as necessidades de cada cirurgia. O
cirurgido deve ter em mente os critérios de escolha para cada
técnica cirlrgica, baseando-se nos objetivos a serem alcancados
e na gravidade do caso, para individualizar todos os
procedimentos. Concluséo: A glossectomia € um procedimento
de extrema importdncia na resolucdo da macroglossia e
prevencdo das disfuncdes ocasionadas pela presenca da
mesma.
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ABSTRACT

Partial glossectomy in patient with Beckwith-Wiedemann
syndrome: 3 years follow up

Abstract

Introduction: The macroglossia is a usual condition in patients
affected by the Beckwith-Wiedemann syndrome. In severe cases,
the treatment is the partial glossectomy. This procedure must be
done to minimize the appearing of functional and structural
alterations on the orofacial region. Case report: At this case
report, a two dimensional tongue reduction procedure was
executed by using the keyhole technique, in a 3 years old, male
patient, presenting Beckwith-Wiedemann syndrome. The case
was followed up for 3 years, being perceived good mobility and
taste sensation of the tongue, improvement on swallowing and
speech, absence of ulcerations and tooth impressions on the
tongue. At 6 years, after phonoaudiologic and orthodontic
evaluation, it was confirmed the need of a second glossectomy,
due to a volumetric increase of the tongue, which has been
ocasionating respiratory, phonetic and orthodontics problems.
Discussion: Many glossectomy techniques have been created
and adapted to fulfill the needs of each surgery. The surgeon
must have in mind the choosing criteria for each surgical
technique, based upon the objectives aimed and the case
severity, to individualize all procedures. Conclusion: Glossectomy
is a crucial procedure on the resolution of the macroglossia and
prevention of its resulting disorders.

Keywords

Glossectomy; Beckwith-Wiedemann syndrome; Macroglossia;
Keyhole technique; Relapse.
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INTRODUCAO

A macroglossia € uma condicdo existente ha milhares de anos.
Ela é definida como uma lingua que protrui além dos dentes ou
rebordo alveolar em uma posigdo de repouso natural [1,4,5]. Este
distarbio pode ser reconhecido a partir da presenca de alteractes
tipicas como a projecdo anterior acentuada da lingua
(principalmente quando relacionada aos limites da arcada
inferior), posi¢do habitual da lingua entre as arcadas dentérias,
abertura labial, postura mantida de boca aberta, aumento
volumétrico da lingua, impressdes de dentes nas bordas linguais
e dificuldades na mastigacéo, degluticéo e fala [1-5].

Quando néo tratada, a macroglossia pode originar diversas
consequéncias. Dentre os problemas funcionais resultantes,
pode-se relatar a obstrucdo das vias aéreas, podendo ocasionar
apnéia obstrutiva do sono; dificuldade na degluticdo e fonacao;
dislalia (dificuldade de articular palavras); e incontinéncia salivar,
possivelmente resultando em queilite angular. Alteracdes
orofaciais por acdo excessiva da lingua nas estruturas
circundantes ocorrem com frequéncia, exemplificando-se pelo
aumento do &angulo goniaco e da altura anterior da face,
desenvolvimento de mordida aberta anterior, diastemas,
maloclusdo de classe lll de angle, mordidas cruzadas anterior e
posterior, intensificagdo do crescimento mandibular e
vestibularizacdo de dentes anteriores. Ademais, infecgBes
bacterianas e fungicas do trato respiratério superior, podem
ocorrer.

A aparéncia fisica anormal do paciente devido a todas estas
anormalidades pode resultar em uma falsa impressdao de
deficiéncia mental, acarretando com frequéncia, problemas
estéticos, de autoestima e dificuldades nas interagfes sociais, de
forma que o acompanhamento psicoldgico, ocasionalmente, se
faz necessério [1,6-8].
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Antes do desenvolvimento de técnicas cirlrgicas adequadas,
outras repercussdes mais severas seguiam-se a macroglossia,
porque devido ao temor de operar, 0s médicos nao restringiam a
expansao da lingua, que passava a ter 0 crescimento
intensificado conforme os pacientes se desenvolviam. Alteracdes
graves passaram a ser descritas de forma detalhada, em
pacientes do século XIX, que ndo tinham acesso ao tratamento
adequado e por isso padeciam de deslocamento de mandibula;
auséncia total de oclusdo dentaria; deslocamento anterior dos
ductos das glandulas sublinguais, com perda excessiva (1
litro/dia) de saliva; e até mesmo morte em alguns casos [9-12].

HISTORICO

A referéncia mais antiga da macroglossia na literatura, é de um
manuscrito do ano de 1380 [33], e seus tratamentos sao datados
de séculos atrds, de onde evoluiram gradativamente com o
avanco de conhecimentos anatbémicos, técnico-cientificos, e de
técnicas cirargicas.

Um dos relatos mais antigos de tratamento da macroglossia, é de
1695, da Sociedade de Medicina de Estocolmo. Neste, optou-se
pela amputacéo da parte protruida em 10 centimetros, da lingua
de uma menina de 10 anos. A lingua foi fixada e cortada com um
cinzel. A hemorragia, embora ndo consideravel, foi cessada com
0 cautério da época e o caso foi considerado bem sucedido [32].
LeBlanc, tratou uma paciente de 17 anos a partir do cercamento
da lingua dentro da cavidade oral em uma pequena bolsa de
tecido, fixada na nuca e testa da paciente. O 6rgédo foi
reposicionado em 4 dias, convencendo alguns cirurgibes da
época de que so presséo por fechamento dos maxilares com a
lingua retraida seria suficiente para efetuar a cura [33].

As primeiras tentativas de remocédo da parte extrudada da lingua
se davam por meio de ligaduras. Alguns resultados bem
sucedidos foram relatados, ainda que muitas vezes, fossem
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desconsiderados a necessidade de multiplas aplicacbes, o0s
varios dias necessarios para o descarte da parte protruida e a
ocorréncia de grande dor aos pacientes[34].

Em meados do século XIX, tratava-se a macroglossia com a
remocdo do Orgdo doente pelo "ecraseur" (francés para
"triturador/ esmagador"), um aparelho criado a partir do laco de
arame usado para excisar pdlipos nasais, com o fio substituido
por uma corrente articulada, anexada a um parafuso para aperto
a cada hora. O "ecraseur" foi utilizado por cerca de 50 anos, com
resultados razoavelmente bons [35]. Além disso, utilizava-se um
método baseado no fechamento de 2 ou 3 pingcas hemostéticas
na lingua — por até 3 dias — até que a necrose do tecido fosse
confirmada [35]. Resultados insatisfatdrios desses
procedimentos, bem como 6ébitos de pacientes também foram
relatados apés extensa remocéao da lingua [12].

Em 1856, reportou-se um tratamento baseado no ato de amarrar
ambas as artérias carétidas externas em momentos diferentes,
com um intervalo de 6 semanas. A lingua reduziu de tamanho e
chegou quase a dimensdao normal, provavelmente devido ao
aporte sanguineo diminuido, que também originava grandes
riscos, incluindo dano cerebral por isquemia [12].

Materiais causticos e varias formas de cautério também eram
utilizados. Os causticos causavam o destacamento da lingua
através da inducéo de escaras, sendo utilizados em finos tubos
de metal introduzidos na regido lingual que se desejava excisar
[12].

Butlin e Spencer [36] condenaram varios métodos ineficazes e
perigosos, afirmando que a maioria sé piorava a doenca.
Afirmaram também, a existéncia de um so6 tratamento, a excisdo
em forma de cunha.
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CLASSIFICACAO

A macroglossia pode ser subdividida a partir das classificacdes
de Myer e Vogel. De acordo com Myer, ela pode ser dividida em
generalizada e localizada, baseando-se na extensdo de
envolvimento da lingua [13]. Neste contexto, alguns casos
classificados como generalizados podem originar-se de
anormalidades como mucopolissacaridose, neurofibromatose,
sindrome de Marfan e outros. Casos localizados apresentam-se
a partir de certas alteragdes limitadas a um local especifico.
Malformagbes linfaticas e venosas, neoplasias e cistos
congénitos sdo exemplos [1].

Na classificagdo proposta por Vogel, as macroglossias séo
divididas em verdadeiras ou relativas, de acordo com a etiologia
das mesmas. Quando uma desordem primaria do tecido da
lingua — crescimento excessivo, infiltracdo tecidual, infec¢des ou
inflamacdes — € responsavel pela desproporcdo da mesma em
relacdo a cavidade oral, esta passa a ser definida como
verdadeira. Casos qualificados como verdadeiros sdao os de
cretinismo, hemangioma ou sifiis. Se a macroglossia for
secundaria a alguma outra condicdo como micrognatia,
edentulismo ou angioedema, € vista como relativa [4,1].

O aumento da lingua pode se dar através de problemas de
natureza congénita ou adquirida. As causas congénitas
conhecidas séo ilustradas pela acromegalia, cretinismo,
hemihiperplasia, malformacfes teciduais e neurofibromatose.
Enquanto a sifilis, a amiloidose, as neoplasias e o edentulismo
sdo doencas adquiridas [1,12].

SINDROME DE BECKWITH-WIEDEMANN

A sindrome de Beckwith-Wiedemann (SBW) é uma das possiveis
causas da macroglossia, de forma que este engrandecimento da
lingua ocorre em 80-99% dos pacientes que apresentam tal
sindrome [15,16]. Os primeiros autores que descreveram a SBW
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foram Beckwith em 1963 e em seguida, Wiedemann em 1964 [6].
Essa é uma condicdo pan-étnica, de frequéncia igual em homens
e mulheres [17] e de baixa prevaléncia. Em contrapartida, € uma
das sindromes de supercrescimento mais comuns, com uma
incidéncia aproximada de 1 em 13700 a 17000 nascimentos [17-
20], e prevaléncia estimada de 0.07 para cada 1000 nascimentos
[4,21,22], desconsiderando pacientes com Obito precoce ou
pouco afetados.

As caracteristicas que podem ser encontradas em um paciente
portador de SBW séo diversas, e as principais sdo: Defeitos da
parede abdominal anterior (onfalocele, hérnia umbilical,
criptorquidia, diatase abdominal), macrossomia, macroglossia e
gigantismo [23]. Além destes, deve-se atentar para fendémenos
adicionais que podem reforcar o diagnéstico clinico, como a
hipoglicemia neonatal, visceromegalia (hepatomegalia,
nefromegalia, esplenomegalia), hemihipertrofia  corporea,
citomegalia adrenal, anormalidades renais, hipoplasia da face
média, microcefalia leve, anormalidades da orelha, nevos
flameos [2,14,23].

A origem da sindrome de Beckwith-Wiedemann é genética, a
partir da mutacdo de genes regulatérios do crescimento,
imprintados no cromossomo 11 [28]. A andlise genética, revela
em 80% dos casos, um imprinting genémico defeituoso de um ou
ambos os genes H19 ou Litl, de modo que quando a metilacéo
anormal de ambos ocorre, é geralmente devido a dissomia
uniparental paterna da regido 11pl5, caracterizando 20% dos
casos de SBW [27]. Outra causa menos comum, € a mutacao do
gene CDKN1C, que corresponde a 5-10% dos casos, enquanto
10-15% nao tém a confirmacao molecular [27].

O acompanhamento precoce do paciente é importante tanto
pelas condicfes potencialmente provenientes da sindrome ao
nascimento, como pelo risco de desenvolvimento de neoplasias
embrionarias e tumores malignos (nefroblastoma, carcinomas
adreno-cortical e hepatocelular) [6,15,17]. A probabilidade de
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ocorréncia de tumores varia de 4-21% e o risco de se
apresentarem primariamente nos primeiros 8 anos de vida é de
aproximadamente 7,5% [29].

O diagnostico antecipado do problema é essencial e pode ser
realizado no pré-natal ou obtido a partir da constatacéo clinica de
pelo menos 3 achados diagnoésticos, associados a exames
genético moleculares [25-27,29]. Associacdes entre genétipo e
fenotipo ja foram relatadas porém os resultados dos testes
devem ser utilizados para confirmagdo diagnostica e
aconselhamento genético devido a riscos de recorréncias [29].
Na SBW, a macroglossia é classificada como congénita e
verdadeira, pois é ocasionada por uma hiperplasia das fibras
musculares da lingua [30]. Espécimes excisados mostraram
caracteristicas histoldgicas como auséncia de hipertrofia das
fiboras musculares, de infiltracdo gordurosa e de fibrose
significante, juntamente com a presenca de tecidos musculares e
nervosos tipicamente normais [4]. Além disso, ja foram relatados
0 aumento de canais vasculares e elementos glandulares da
lingua, e a apresentacdo de elementos anormais como tumores e

cistos, em certos casos [31].

TRATAMENTOS CLINICOS

As opcdes terapéuticas modernas para amenizar ou solucionar a
macroglossia e suas consequéncias  constituem-se,
primeiramente, da resolucdo do fator causador primario, quando
possivel (como nos casos de alteragcbes hormonais) [1]. Além
disso, caso seja necessario prossegue-se com tratamento
fonoaudiologico, a partir da terapia miofuncional [2], e/ou a
intervencdo cirlrgica, através da glossectomia [1,3,12,14].
Ambos os métodos geralmente vém acompanhados do manejo
ortoddntico, pois a ocorréncia precoce de alteragdes dento-
alveolares é frequente.
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A terapia miofuncional proporciona resultados bastante efetivos
em casos brandos de crescimento excessivo da lingua [2] mas,
em casos de aumento acentuado da lingua, ela atua de forma

coadjuvante a glossectomia, que € o tratamento de escolha
[1,6,7,14].

TRATAMENTO CIRURGICO

A préatica da glossectomia em linguas hiperplasicas resultantes
da sindrome de Beckwith-Wiedemann, objetiva a reducédo do
volume da lingua acompanhado da manutencdo da forma,
funcBes motoras e sensitivas [1].

A cirurgia de reducdo da lingua pode ser conduzida através de
muitas técnicas criadas por diferentes autores. Cada método tem
vantagens e desvantagens que devem ser consideradas de
acordo com as particularidades do procedimento. Para a selecéo
correta da abordagem cirlrgica e consequente potencializa¢éo
de resultados, alguns aspectos devem ser avaliados, como o
volume total a ser resseccionado; dimensdes em que a lingua
deve ser diminuida; estruturas musculares, vasculares e
nervosas que devem ser poupadas; idade; ritmo de crescimento
da lingua e natureza da macroglossia [1].

A anatomia da lingua exige que o0 ato cirlrgico priorize a
remocdo de mais tecido dorsal do que ventral, para que as
artérias e nervos linguais sejam protegidos, assim como nervos
hipoglossos [30,37]. As artérias linguais passam bilateralmente
através do ventre lingual, originando ramos para a raiz da lingua,
ramos sublinguais, e prosseguindo na forma de artérias raninas
gque terminam em ramos intramusculares e no plexo submucoso
[23].

O cuidado na manipulacao das fibras musculares da lingua deve
ser reforgado pois, quando alguma delas € danificada, aumenta-
se o risco de fibrose. Além disso, dependendo do tipo de inciséo
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realizada, diferentes grupos musculares e fibras podem ser
afetados [1].

As técnicas de realizacdo da glossectomia podem ser divididas
em: amputacBes da ponta da lingua, resseccdo anterior em
cunha (AWR), redugbes centrais(CR), excisdo com retalho
dorsal, excisdo marginal e procedimentos combinados [39].

As excisdes marginais podem gerar hipomobilidade e mudanca
na forma da lingua, mas em casos de reduc6es minimas, podem
ser empregadas de forma efetiva. O aumento dos 2/3 anteriores
da lingua exige que seja considerado o sacrificio da ponta, sendo
necessario informar o paciente de possiveis alteragbes no
paladar. Nestes casos, as ressec¢cfes em cunha séo
frequentemente escolhidas, principalmente quando a maior
alteracdo é o comprimento. Em casos de aumento concentrado
na parte posterior da lingua, reducdes centrais sdo empregadas
com maior sucesso. O uso de ressecc¢des combinadas é visto em
casos de alteragdo nas 3 dimensdes ou de acordo com o0s
diversos critérios e preferéncia do cirurgido na individualizacéo
das técnicas para os varios casos apresentados [1].

N&o existe um consenso sobre 0 momento 6timo para realizacao
da cirurgia, pois 0 grau da macroglossia varia, assim como as
necessidades de cada caso [23,30]. Davalbhakta e Lamberty [30]
acreditavam que o impulso para hiperplasia muscular na
sindrome de Beckwith-Wiedemann tinha uma duracéo variavel,
gue podia ocasionar o recrescimento da lingua ap6s a cirurgia.
Ainda assim, alguns autores sugeriram que o melhor momento
para a glossectomia na SBW, seria apds os 6 meses de idade,
devido a um decréscimo no ritmo de crescimento da lingua [40].
Em casos de recidiva, pode-se existir a necessidade de reducdes
secundarias, mas em situagbes especificas, tais procedimentos
podem ser incluidos no planejamento inicial [37], minimizando o
risco de dano as estruturas vasculo-nervosas e remocgao
excessiva de tecido em uma Unica cirurgia.
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O presente trabalho objetiva abordar os varios aspectos da
glossectomia na resolucdo da macroglossia advinda da sindrome
de Beckwith-Wiedemann, por meio da exemplificacdo dos varios
aspectos desta problematica, com o acompanhamento de um
caso clinico por 3 anos.

DESCRICAO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 2 anos e 10 meses, apresentou-se
com diagnéstico prévio de sindrome de Beckwith-Wiedemann.
Ao nascimento, registrou-se a presenca de macrossomia, com
um peso corporal de 4.500g. Outras caracteristicas congénitas
ligadas a SBW foram a estatura elevada (superior a 97% na
mesma idade gestacional), assimetria corpdrea, hérnia umbilical
e macroglossia. O diagnéstico da sindrome foi confirmado
através de exame molecular (técnica MS-MLPA) da regido
cromossémica 11pl5, demonstrando alteracbes na metilacdo do
gene H19 deste paciente.

Ao exame fisico, 0 paciente apresentava a lingua aumentada de
forma generalizada, porém assimétrica, devido ao maior volume
do lado direito (Fig. 1). Tal assimetria, era percebida novamente
em toda parte direita do corpo. A lingua acrescida e
frequentemente interposta entre os dentes, promovia dislalia
guando comparada a criancas da mesma idade, problemas na
fonética, degluticdo e respiracdo. Além disso, eram geradas
alteracdes orofaciais e ortodénticas, como a vestibularizagéo de
dentes anteriores, maloclusdo classe Il de angle, com
crescimento excessivo da mandibula, e mordidas aberta e
cruzada anterior.
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Figura 1 - Lingua avolumada e assimétrica, extravasando os limites
dento-alveolares do arco inferior

O tratamento escolhido para o caso foi a reducéo cirdrgica da
lingua através da glossectomia parcial, pela técnica do buraco de
fechadura (Fig. 2). A cirurgia foi realizada sob anestesia geral e
intubacdo nasotraqueal, sem intercorréncias. As incisdes no
desenho planejado pelo cirurgido foram feitas com o uso de
laminas e bisturi, levemente anguladas em dire¢do ao centro da
lingua para proteger os feixes vasculonervosos situados
inferolateralmente (Fig 3). O sangramento foi relativamente
sucinto, sendo contido facilmente pela aplicacdo de
eletrocautério. Apds a excisédo inicial do tecido, a lingua teve as
bordas reaproximadas e inseridas na cavidade oral, para que o
cirurgido mensurasse 0s volumes excisado e residual, avaliando
a necessidade de remocao tecidual adicional (Figs 4 e 5). ApGs
tal mensuragéo, optou-se por complementar cuidadosamente a
excisdo na parte anterior da lingua (Figs 6, 7 e 8). A sintese foi
realizada em 3 planos com fios Vicryl® reabsorviveis (Fig. 9).
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Figura 2 - Planejamento das incisdes cirdrgicas seguindo a técnica do
buraco de fechadura

s
Figura 3 - Tecido parcialmente excisado ap0s realizacdo das incistes
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Figura 4 - Reaproximacao parcial dos bordos da ferida para mensurar
os volumes excisado e residual

b,

Figura 5 - Avaliacdo do posicionamento da lingua entre os limites da

arcada inferior. O edema presente deve ser levado em consideracao
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Figura 6 - Exposicdo dos bordos da ferida para andlise anatémica e
remocéo adicional de tecido

r,

S
Figura 7 - Excisdo adicional de tecido, a critério do cirurgido, visando
ampliagdo da resseccao anterior, obtencdo de formato e volume
adequados e corre¢do da assimetria lingual
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Figura 9 - Hemostasia com utilizacdo de eletrocautério e sutura em 3
planos

No periodo pos-operatério, 0 edema resultante estava dentro do
esperado e a lingua, que antes estava incontida, tornou-se
restrita a cavidade oral (Fig. 10). O paciente obteve boa
cicatrizacdo(Fig. 11) e, apesar de ter sofrido uma queda no
quarto dia ap6s a cirurgia, com a abertura de um ponto, as
funcbes de degluticdo e fonacao tiveram evolucédo significante.

i
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Figura 10 — No pds-operatério imediato, ainda que edemaciada, a lingua
passou a ser contida na cavidade oral.

— —

P — |
Figura 11 - Lingua totalmente cicatrizada e protruida, com volume final

satisfatorio

Os resultados primérios da cirurgia foram satisfatérios,
observando a presenca de selamento labial passivo e
manutencdo da lingua entre os limites do rebordo alveolar
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inferior. Tendo em vista a idade precoce do paciente no momento
da glossectomia, optou-se inicialmente, por adiar o tratamento
ortodontico.

No acompanhamento de 3 anos, apds exame clinico, avaliagdo
ortoddntica e fonoaudiolégica, foi verificada a necessidade de
uma segunda glossectomia, seguida de tratamento em ambas as
areas. O selamento labial passivo (Fig. 12), boa mobilidade e
auséncia de queixas relacionadas a gustacédo se mantiveram. No
entanto, houve recidiva da macroglossia com maior hiperplasia
do lado direito da lingua (Fig. 13) e as alteracbes
ortodbnticas(Fig. 14) e fonéticas apesar de amenizadas, se
mantiveram devido a ausencia de tratamento nestas areas.

Figura 12 - Acompanhamento de 3 anos com presenca de selamento

labial passivo. Note a assimetria facial ocasionada pela hemi-hipertrofia
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Figura 13 - Aos 6 anos, o0 paciente apresenta recidiva da macroglossia,
com lado direito significativamente maior, provavelmente devido & SBW

Figura 14 - AlteracGes ortodonticas presentes devido a acédo da lingua
nas estruturas circundantes.
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DiscussAo

Os motivos para a realizacdo de uma glossectomia no caso
apresentado, foram diversos. Primeiramente, com 34 meses de
vida, o paciente jA se encontrava em uma idade considerada
aceitavel por varios autores [40] para a execugdo do
procedimento com menor risco de recidiva e bom progndstico
relativo a cicatrizacdo. Além disso, era notada a presenca de
alteragbes precoces decorrentes da macroglossia. O grande
volume ocupado pela lingua, gerava disfuncdes fonéticas,
respiratorias, de degluticdo e articulacdo de palavras. Em
conjunto com mudancas no posicionamento dentrio e
desenvolvimento esquelético, estas repercussbes eram fortes
indicacdes para a intervencao cirdrgica.

A escolha da técnica correta € de extrema importancia para a
obtencéo de um resultado final satisfatério. No caso apresentado,
a técnica escolhida foi a do buraco de fechadura, visando a
reducdo de um volume consideravel da lingua, com resguardo de
estruturas vasculares e nervosas importantes. A técnica do
buraco de fechadura, de Morgan, consiste na associagdo de uma
incisdo eliptica na parte posterior da lingua (classificada como
reducdo central), porém a frente das papilas circunvaladas, com
a incisdo anterior em cunha. Assim, este desenho de ressec¢éo
permite uma diminuicdo em comprimento e largura, nas partes
anterior e posterior da lingua, superando a AWR e as reducfes
centrais, que se limitam ao estreitamento de apenas uma destas
regifes. Além disso, apesar de resultar na excisdo da ponta da
lingua, perdas sensitivas relevantes, ndo séo relatadas [22,37].

O melhor resultado possivel obtido a partir das varias técnicas
cirirgicas executadas de maneira adequada, consiste na
manutencdo da lingua em repouso dentro dos limites do arco
dental inferior, de maneira que, quando protruida, a mesma
também seja capaz de umedecer os labios [22]. Além disso,
procura-se a manutengcdo de boa mobilidade lingual,
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desobstrucdo das vias aéreas, boa gustacdo e sensibilidades
térmica, dolorosa, epicritica e protopatica [3]. Todas estas
caracteristicas foram encontradas como resultado do
procedimento realizado.

Os resultados das técnicas cirlrgicas variam de acordo com
varios fatores, contudo perdas significativas no paladar e
mobilidade da lingua sdo vistas com pouca frequéncia, sendo
restringidas em grande parte aos primeiros meses, ou até anos
apos a cirurgia — como exemplificado em um dos estudos de Van
Lierde [38].

A pronuncia de sons originados do contato da ponta da lingua
com dentes anteriores ou palato anterior, pode ser afetada.
Entretanto, a fala e articulagdo de palavras, geralmente, séo
significativamente melhoradas, principalmente guando
associadas ao tratamento fonoaudiolégico [22,30]. No caso em
guestdo, devido a inacessibilidade do paciente ao
acompanhamento com um fonoaudidlogo, a sua fala teve
melhoras significativas, porém limitadas.

Os resultados indesejaveis que mais ocorrem na glossectomia
séo a deiscéncia da sutura, e obstrucdo das vias aéreas. Tais
complicacdes requerem atencado especial até a alta hospitalar do
paciente, e geralmente decorrem do edema gerado pelo ato
cirrgico em um tecido tdo vascularizado. No cenario
apresentado, o paciente ndo demonstrou edema severo (Fig. 10),
dispensando o uso, no pos-operatério, de anti-inflamatérios
esteréides ou intubacdo associada ao bloqueio neuromuscular,
para protecdo das vias aéreas, como é relatado em algumas
situacdes [37]. A sutura por planos, foi capaz de promover maior
estabilidade da ferida e beneficiou a cicatrizacdo dos musculos
genioglosso, longitudinais superior e inferior da lingua, vertical e
transverso da lingua, que geralmente séo afetados pelas incisdes
em orificio de fechadura(Fig. 9).

A tragueostomia também é um procedimento que pode ser
considerado, sendo pré ou pés-operatoria, em casos de um
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aumento de volume severo, capaz de comprometer as vias
aéreas no transcirlirgico ou com o inchaco resultante.

Além desses problemas imediatos, a reincidéncia da
macroglossia ndo é algo raro de se acontecer, pois o ritmo de
crescimento da lingua pode permanecer acentuado apds a
cirurgia [40], seja devido a alguma particularidade da causa
primaria ou por uma cirurgia realizada precocemente.

A recidiva foi a principal complicacdo encontrada neste
acompanhamento de 3 anos. O padrao de crescimento da lingua,
com um aumento de volume significativamente maior do lado
direito, demonstra a influéncia da SBW neste resultado,
exemplificando o que foi proposto por Davalbhakta e Lamberty
[30]. Estes autores recomendam que a cirurgia seja adiada, para
gue o risco de reincidéncia seja menor. No entanto, o cirurgido
deve julgar a necessidade do adiamento, tendo em vista a
severidade das alteracBes presentes ou iminentes, advindas da
macroglossia. Na ocasido relatada, optou-se pela intervencéo
devido a presenca das alteracdes citadas anteriormente e em
especial, a grande dificuldade de alimentagéo do paciente.

Aos 6 anos de idade, apds avaliacdo clinica, ortoddntica e
fonoaudiologica do paciente, foram observados problemas de
fala, alteracbes dento-alveolares e esqueléticas, que seriam
melhor solucionadas com a realizagdo de uma segunda
abordagem. Este desfecho exemplifica a importancia do
acompanhamento multidisciplinar regular deste tipo de paciente,
resultando na melhor avaliacdo, conduta, e ganhos funcionais e
estéticos possiveis.

CONCLUSAO
O estudo dos aspectos basicos que acompanham a

macroglossia na sindrome de Beckwith-Wiedemann é muito
importante para que o cirurgido possa, em conjunto com outros
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profissionais, realizar a abordagem mais adequada, propiciando
melhores resultados. O caso relatado demonstra o quédo
importante é a escolha da técnica cirargica, momento de
intervengcdo e acompanhamento multidisciplinar continuado.
Ressalta-se a importancia da identificacdo de alteracdes
pertinentes a esta condi¢do para um diagndstico primério preciso
e avaliagdo da necessidade de uma segunda cirurgia.
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