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INTRODUCCION

El sindrome de Beckwith-Wiedemann (SBW) es una entidad catalogada como

el sindrome mas frecuente de sobrecrecimiento congénito.

La incidencia del sindrome va desde 1:14,000 a 1:12,000 nacimientos
los cuales en su mayoria han sido embarazos por técnicas de reproduccion

asistida.

Las caracteristicas fisicas y clinicas se manifiestan como defectos de
crecimiento excesivo en la pared abdominal que son detectables en el

nacimiento.

De igual manera, presentan problemas sistémicos como la
hipoglucemia y existe un alto riesgo de que padezcan alguna neoplasia

maligna.

En la cavidad bucal la peculiaridad que se presenta con mayor
frecuencia es la macroglosia la cual desencadena diversas consecuencias en

el desarrollo craneofacial y bucodental.

Al presentarse dichas consecuencias pueden repercutir en las
funciones como la respiracion, el amamantamiento, la deglucion o la fonacion,

las cuales tienen un impacto en la calidad de vida del nifio.

Existen diversos tratamientos para rehabilitar, controlar sistémicamente
y mejorar las funciones los cuales deben realizarse mediante estrategias en

colaboracion con especialistas en diversas areas.



En la odontologia para el nifio y el adolescente sera importante el
conocimiento del sindrome para implementar estrategias y un plan de

tratamiento adecuados para la rehabilitacién oral del paciente.

Asi mismo, dar continuidad al mantenimiento de la salud en la cavidad
bucal para brindar satisfaccion y confort al paciente pediatrico a través de su
desarrollo.



OBJETIVO

Analizar las manifestaciones clinicas que se presentan en cavidad oral y a
nivel craneofacial en nifios con Sindrome de Beckwith-Wiedemann ademas

del manejo en el consultorio dental.



1. DEFINICION DEL SINDROME DE BECKWITH-WIEDEMANN

El sindrome de Beckwith-Wiedemann se define como un desorden congénito

de sobrecrecimiento que puede ser el mas comun. -2

Descrito por Beckwith en el afio de 1963, caracterizandolo por
manifestar macroglosia, visceromegalia y onfalocele. Después de un afio junto
con sus colaboradores agregaron microcefalia, gigantismo somatico postnatal

e hipoglucemia neonatal.

Posteriormente, Wiedemann en 1964, describio caracteristicas faciales
como nevus flammeus, anormalidades en el I6bulo de la oreja y un prominente

occipucio. 3

La mayoria de los pacientes con sindrome de Beckwith-Wiedemann
presentan un rapido crecimiento en la ultima etapa del desarrollo fetal y en la
infancia temprana. Este crecimiento cesa a la edad de siete a ocho afios. La
estatura en la etapa adulta suele ser promedio. *

En la infancia temprana existe un gran riesgo de padecer neoplasias
malignas intra-abdominales como carcinoma adrenocortical, nefroblastoma,
hepatoblastoma, neuroblastoma, feocromocitomas y rabdomiosarcomas, por

lo que se necesita dar un continuo seguimiento. 23

1.1 EPIDEMIOLOGIA

Los numeros de nacimiento con sindrome de Beckwith-Wiedemann varian de

1:14,000 a 1:12,000 nacidos y aumenta 1:4,000 nacimientos por técnicas de



reproduccion asistida. Muere 1:5 casos por complicaciones. El 60% de los

casos tienden a expresarse en el sexo femenino. 4 5 6

En el 90% de los casos son alteraciones por macrosomia, el 50% por

polihidramnios, y 50% por nacimientos prematuros.

1.2 ETIOPATOGENIA

El sindrome de Beckwith-Wiedemann esta asociado a cambios genéticos y
epigenéticos en el cromosoma 11p15 el cual incluye genes impresos que
regulan el crecimiento fetal y postnatal. ’

En el genoma existen 120 genes impresos que se relacionan con 44
centros de impronta. La impronta es aquella exclusiva expresion del alelo
materno o paterno de un gen impreso. Esta expresion se regula por procesos

epigenéticos, como es la metilacion del ADN de impronta con islas CpG.

Existen centros de impronta independiente 1y 2 (Cl1 y CI2) los cuales
son distintivos por metilaciones diferenciales de sus alelos maternos y

paternos.

Cuando se pierde la metilacién de Cl2, se produce la disminucion del
gen inhibidor de cinasa dependiente de ciclina 1C (CDKN1C), el cual es un
supresor de tumor, pero un regulador negativo hacia el crecimiento fetal,
generalmente expresado del cromosoma materno. Al tener esta alteracion
genética se aumenta la posibilidad de manifestar macroglosia, tumores

suprarrenales, neuroblastoma y hepatoblastoma. 2



2. CARACTERISTICAS FiSICAS

Se han destacado varias manifestaciones fisicas que son clave para
diagnosticar dicho sindrome, las que destacan el crecimiento rapido, defectos

en la pared abdominal, nevus flammeus e hipoglucemia.

2.1 PARAMETROS DE CRECIMIENTO

Durante el embarazo y posterior a este se ha documentado un crecimiento del
45% al 65% de nifos con el sindrome de Beckwith-Wiedemann. Se reportan
percentiles cercanos al 97 en talla y peso, y 50 en el perimetro cefalico, esto

dependiendo valores >2 segun la edad o el sexo. "8 (Figura 1)

a b
Height (cm) Weight (Kg)
180 | @ Height
® Weight B e
Bone age . > = 1 _‘
150 A T T e
o.:-»” T j
&4 Menarche
120 . 80
e ¥ 1% 60
90 . on
¢ s e
/ = 1 40
4 5
» 4 -
60 b vv 20
0 5 10 15 20
Age (years)

Figura 1. a. Paciente con sindrome de Beckwith-Wiedemann de un afo de edad. b.
Grafica sobre el crecimiento desde su nacimiento hasta los dieciséis afos. &
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2.2 DEFECTOS DE LA PARED ABDOMINAL

Dentro de las caracteristicas fisicas mas notables del sindrome de Beckwith-
Wiedemann se encuentran en la pared abdominal como defectos en el
crecimiento o fallas durante el proceso de cicatrizacion, las cuales pueden ser

corregidas quirargicamente. '
2.2.1 ONFALOCELE
Definido como un defecto embrioldgico de la linea media cuyo tamafno es

variable, conceptuandose como una hernia o protrusién del contenido

abdominal (intestino delgado, higado, bazo, colon y/o gonadas). ® (Figura 2)

Figura 2. Onfalocele. °

2.2.2 HERNIA UMBILICAL

Defecto de la pared abdominal junto al ombligo, que se produce al momento

del cierre muscular del cordén umbilical. 1°

11



2.2.3 DIASTASIS DE RECTOS

Se trata de un defecto en la pared abdominal que es distinta de las hernias, y
conlleva un problema de tipo estético. ' (Figura 3)

Figura 3. Diastasis del recto. "

2.3 NEOPLASIA

Los niflos con sindrome de Beckwith-Wiedemann son mas propensos a
desarrollar algun tipo de tumor, comunmente el tumor de Wilms, ademas de

neuroblastoma, rabdomiosarcoma y carcinoma adrenocortical.

2.3.1 TUMOR DE WILMS

También conocido como nefroblastoma, tumor renal que se posiciona como el

segundo tipo de cancer intrabdominal y el quinto lugar de neoplasias malignas

12



comun en nifos. Se presenta entre los 3 y 4 anos de edad como una

protuberancia asintomatica. De buen pronodstico. 2 13

2.3.2 NEUROBLASTOMA

Se cataloga como un tumor derivado de las células de la cresta craneal, es
prevalente durante el primer afio de vida. Suelen originarse en la glandula
suprarrenal y en el érgano de Zuckerland en la pelvis. Se presenta por una
masa asintomatica o distension abdominal, nédulos subcutaneos azulados,

hematomas en las zonas orbitarias. '® ' (Figuras 4 y 5)

Figura 4. Distension abdominal. ™
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Figura 5. Nédulos subcutaneos azulados.

2.3.3 RABDOMIOSARCOMA

Tumor maligno que tiene origen en el tejido mesenquimatoso embrionario, mas
tarde se diferencia en el musculo esquelético, prevalente en el 3.5% de cancer
infantil, se manifiesta como una masa indolora de crecimiento rapido localizada

frecuentemente en cabeza, cuello, tracto genitourinario y extremidades. 1315
2.3.4 CARCINOMA ADRENOCORTICAL
Representa el 0.2% de todos los canceres en nifos, predominante en el sexo

femenino, presentandose dentro de los primeros cinco afios de vida. La

manifestacion mas recurrente es la virilizacion. '® (Figura 6)
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Figura 6. Calcificaciones en el hipocondrio derecho. '®

2.4 NEVUS FLAMMEUS

Malformacion vascular congénita que se hace visible dias después del
nacimiento. Clinicamente observable como macula de coloracion rosada rojiza

la cual a través del tiempo se oscurece. ' (Figura 7)

Figura 7. Nevus flammeus facial. "®
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2.5 HIPOGLUCEMIA

Se trata de un trastorno metabdlico que consiste en la baja de glucosa segun
la edad. En los recién nacidos y lactantes los valores considerados como
hipoglucemia es <0.47 g/l, en nifios es de <0.4 g/l y en adultos <0.60 g/l.

Observable clinicamente en el recién nacido como llanto anormal,
irritabilidad, taquicardia, temblores, rubor. En el niilo como sudoracién, dolor

abdominal, irritabilidad, nauseas, vomito, cefalea. 1920

3. CARACTERISTICAS CRANEOFACIALES

Debido al excesivo crecimiento que se puede presentar en la lengua como
parte de las manifestaciones del sindrome de Beckwith-Wiedemann, se han
observado consecuencias a nivel 6seo en cabeza como es el prognatismo

mandibular e hipoplasia maxilar.

3.1 PROGNATISMO MANDIBULAR

Se presenta como un sobre desarrollo 0 aumento de tamarfo de la mandibula.
Angle formulé una clasificacion de maloclusiones, la clase Il es lo que
corresponde al prognatismo. Con base a esta clasificacion Canut ha
distinguido tres tipos de clase llI. 2122

La clase Ill verdadera es una displasia 6sea donde la mandibula tiene

un mayor tamafio en comparacién con el maxilar. Su origen viene de una

imprecision de la base dsea craneal. 22
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En cuanto a la clase lll falsa, la mandibula consigue un crecimiento
debido a la proinclinacion de los dientes incisivos inferiores y retroinclinacion
de los incisivos superiores lo que provoca a lo condilos de la mandibula a

inclinarse hacia adelante intentando formar una oclusién normal.

Finalmente, en la mordida cruzada anterior existe una retroinclinacion

de los incisivos superiores y proinclinacion de los inferiores. 22

3.2 HIPOPLASIA MAXILAR

Deficiencia de crecimiento sagital, vertical y transversal del hueso maxilar.
Puede deberse a que la lengua no se encuentra posicionada sobre las rugas

palatinas. 23

4. CARACTERISTICAS CLINICAS EN CAVIDAD ORAL

Dentro de las caracteristicas mas relevantes en la cavidad oral destaca la
macroglosia la cual aborda consecuencias a nivel dental las cuales pueden
verse reflejadas en el momento que alteran funciones como respiracion,

fonacion o deglucion.

4.1 MACROGLOSIA

Esta condicién radica en el crecimiento excesivo a lo largo, ancho y grosor de
la lengua, estando en reposo protruye fuera del reborde alveolar.
Generalmente se detecta desde el nacimiento, aunque se puede observar un

desarrollo después de este. '
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El desarrollo de la lengua se determina por engrosamientos ventrales,
laterales y medial en el piso de la faringe durante la cuarta y quinta semanas
de vida intrauterina. El cuerpo de la lengua se desarrolla por la expansion de
los engrosamientos y se fusionan para formar los dos tercios anteriores de la
lengua. La raiz se forma por la eminencia hipobranquial y del tejido

ventromedial.

La lengua tiene el punto mas alto de crecimiento a los ocho afos de
edad, siendo a los dieciocho el tamafio definitivo, en el caso de las mujeres el

promedio es de 22.6 cm?®y en los hombres es de 25.3 cm?3. %4

Es importante asegurarse de que la lengua esté firme y no figure tener
hipotonia, ya que, siendo asi, la lengua tiende a no retenerse en la cavidad

oral debido a la falta de tonicidad muscular.

Al diagnosticar la macroglosia se toman en cuenta criterios tomados de
los sintomas que genera dificultades al protruir la lengua como respirar,

deglutir, hablar, el aspecto estético, dental, oclusal. 25

En casos considerados como severos, se presentan dificultades al tener
macroglosia, ya que se puede comprometer la via respiratoria debido a la

posicion o a la alimentacion del lactante o del nifio en la infancia temprana. 26

Para llevar a cabo el tratamiento en casos no severos se lleva a cabo
con ortodoncia, mientras que en la macroglosia severa se considera realizar
glosectomia, la cual se refiere a eliminar tejido de la lengua y dependera de la

técnica a usar. Se considera realizar la cirugia a edades tempranas. 26 %7

Los aspectos que se consideran para realizar la glosectomia son
obstruccién de la via aérea, lo que puede desencadenar la presencia de apnea

18



del suefio, problemas durante la alimentacion, mordida abierta anterior,

prognatismo y consideraciones estéticas. '

4.2 CARIES

Dado a las caracteristicas de la macroglosia se ha reportado mayor
prevalencia en la aparicion de caries dental en razon a los padres quienes se
les dificulta realizar una adecuada higiene o carecen de atencion en la

adecuada limpieza de la cavidad oral. °

El conjunto de diversos factores como la mordida abierta anterior y
complicaciones en la respiracion propician un factor de riesgo en la aparicién

de caries. %8

Debido a los problemas de respiracion como la oral, la saliva tiende a
disminuir al igual que el pH esto aumenta la aparicidon de caries. Generalmente
evolucionan rapidamente y se presentan en cervical, zonas interproximales e

incisales de dientes anteriores. 28 (Figura 8)

Figura 8. Caries dental en incisivos centrales superiores. 2°
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4.3 PROINCLINACION DENTAL

Posicionamiento de los incisivos superiores e inferiores hacia vestibular lo cual
puede generar maloclusiones como mordida abierta anterior, debido a la
interposicion de la lengua con relacion a su tamano entre los dientes

superiores e inferiores. 3°

4.4 MORDIDA ABIERTA ANTERIOR

Conocida por el ineficiente desarrollo vertical donde no contactan los dientes

superiores anteriores con los inferiores anteriores.

La caracteristica mas influyente es la disposicion de la lengua entre los
dientes durante la deglucién. La posicion de la lengua no va de la mano con la
deglucién atipica, ya que se describen como caracteristicas diferentes. 3
(Figura 9)

Figura 9. Mordida abierta anterior. 3
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4.5 MALOCLUSION CLASE Il

El doctor Edward Angle en el afio de 1899 realizdé una clasificacion de la
maloclusion basandose en el primer molar y canino permanentes, realizando
tres clases, la tercera conocida como clase lll la cual es descrita como una
oclusion mesial donde la cuspide mesiovestibular del primer molar inferior esta

por delante de la cuspide mesiovestibular del primer molar superior. 33 34

5.CARACTERISTICAS FUNCIONALES

Mencionado anteriormente, las funciones como respiracion, fonacion o
deglucién pueden verse comprometidas por la macroglosia y estas mismas

pueden generar otros problemas o relacionarse entre si.

5.1 RESPIRACION

Es importante evaluar el espacio orofaringeo para determinar si existe una
obstruccion por el posicionamiento y tamafo de la lengua, utilizando un
trazado cefalométrico, sin embargo, no se ha demostrado la confiabilidad para

su medicion.

La escala de Mallampati evalua el espacio de la via aérea superior
clasificando en cuatro clases, siendo la primera en donde se puede observar
el paladar blando, uvula y pilares amigdalinos. En la segunda clase se percibe
el paladar blando y la uvula. La clase Ill contempla el paladar blando y la base
de la tvula, en la cuarta clase no se observa el paladar blando. 3% (Figura 10)
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Clase TV

Figura 10. Escala de Mallampati. **

Segun Mendoza J. y colaboradores en un estudio realizado en la
Universidad Peruana de Ciencias Aplicadas, compard el espacio aéreo
faringeo y la maloclusion clase lll, en el cual se determind que el espacio

promediaba una medida de 17.68 mm como norma en adultos. 36

Un potencial factor de riesgo que produce apnea obstructiva del suefio
es la macroglosia, ya que el tamafio de la lengua puede obstruir las vias aéreas

superiores.

Sin embargo, en diferentes estudios realizados con polisomnografias
en nifios con sindrome de Beckwith-Wiedemann, la relacion de riesgo entre el
tamano de la lengua y la gravedad de apnea obstructiva del suefio no es clara

ya que los estudios han concluido en diversos resultados. 37 38
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5.2 AMAMANTAMIENTO

Este conlleva grandes resultados al bebé ya que estimula el crecimiento
mandibular. La lengua en el lactante ocupa toda la boca y la protruye entre los

labios los cuales se encuentran separados y la respiracion es nasal. 3°

Los bebés con Sindrome de Beckwith-Wiedemann tienen una
alimentacion deficiente por el reducido espacio en boca para que la lengua

ejerza una depresion posterior durante la succion.

Se han sugerido ciertos métodos para llevar a cabo la lactancia del bebé
con macroglosia, entre ellos se recomienda colocar al bebé en posicion prona,
observar a que el bebé abra completamente la boca, y llevarlo al seno
materno, asi como incitar a la madre a extraerse leche y emplear métodos para

alimentar al bebé. 3940, 41

5.3 DEGLUCION

Es un conjunto de pasos que se realizan de forma ordenada para cumplir con
pasar alimento de la cavidad oral a la faringe y eso6fago. La lengua participa
empapando con saliva el bolo alimenticio y lo empuja contra los dientes para
ayudar a que pase hacia atras y continue su trayecto por la faringe. 38

Los pacientes con macroglosia severa sufren problemas con su

alimentacion ya que la lengua obstruye el paso de alimento y no cumple con

su funcién al momento de realizar la deglucién. 42
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5.4 SENTIDO DEL GUSTO

Es referido mediante los nervios craneales como lo son el facial, vagal y
glosofaringeo. El paladar y la lengua son responsables de este sentido. La
punta de la lengua refiere mayor sensibilidad al gusto.

Estudios realizados por Mass S. y colaboradores han destacado que no
hay diferencia significativa de la percepcién del gusto de pacientes con
sindrome de Beckwith-Wiedemann después del tratamiento quirurgico de

macroglosia. 4°

5.5 FONACION

Los pacientes tienden a tener problemas en la pronunciacion de palabras
debido a la macroglosia y lo que influye en su dia a dia. El 39.6% de pacientes
con sindrome de Beckwith-Wiedemann que han asistido a terapia de lenguaje

contintian con problemas de sonidos articulados. 43

Los nifos con problemas en los sonidos articulados se les dificulta
pronunciar sonidos dentolinguales como (z), linguoalveolares como la (t, d, n,
I) y palatolinguales como son la (ch y Il). Existe la posibilidad de que no se
pueda pronunciar la (v) ya que la lengua contacta con el labio superior. 44

6. MANEJO CLIiNICO DEL PACIENTE CON SiNDROME DE
BECKWITH-WIEDEMANN EN ODONTOPEDIATRIA

Para tratar eficazmente al paciente pediatrico en la consulta odontologica es
importante conocer las caracteristicas clinicas ademas del estado de salud en
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general, con ello se podra elaborar un plan de tratamiento de acuerdo con sus

necesidades aplicando diversas técnicas y conocimientos.

El éxito del tratamiento dependera de un trabajo multidisciplinario entre
diversas especialidades y en odontopediatria de las habilidades vy

conocimientos que el operador posea. ©

6.1 TRATAMIENTO DE MACROGLOSIA

Existen diferentes maneras para tratar la macroglosia, dependera del grado de
macroglosia presente e indicaciones como edad del paciente, si se encuentra

comprometida via aérea que complica la respiracion o problemas del habla. 4°

6.1.1 TRATAMIENTO NO QUIRURGICO

Consiste en un tratamiento conservador indicado en macroglosia causada por
hipotiroidismo o amiloidosis. De igual forma es usada antes y después de la

cirugia como un complemento en la terapia.

Se utiliza un aparato de estimulacion oral para hablar y deglutir como

es la placa superior con una rueda pequeiia. 45 (Figura 11)

Figura 11. Aparatologia de estimulacion oral. A. Placa superior con una pequefia

rueda. B. Placa con una rueda pequefa. *°
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6.1.2 TRATAMIENTO QUIRURGICO

Indicado en casos donde la macroglosia obstruye la via area, ademas de la
existencia de una deficiente respiracion, problemas estéticos, dificultad al

deglutir, hablar y en problemas en la articulacion temporomandibular. 5 2%

Se define a la glosectomia como la reduccién parcial de la lengua. La
edad adecuada para llevar a cabo la cirugia es alrededor de los 4 y 7 afios de
edad con excepciones, si es el caso que ponga en riesgo la vida puede
hacerse en edades tempranas.

La glosectomia puede llevarse a cabo mediante varias técnicas las
cuales pueden clasificarse como glosectomia a lo largo de la linea media y

glosectomia periférica. 4 4°

La técnica de incisidn periférica con reseccion marginal de tejido puede
llevar complicaciones en la lengua como la falta de movilidad y cambios en su

forma visualizandose globular.

Las incisiones elipticas en la linea media no llegan al apex de la lengua,
estas disminuyen el tamafio solo en ancho. Se ha descrito que la eliminacion
de las porciones centrales de la lengua ayuda a conservar la sensacion, el

lenguaje y el sentido del gusto. 4°

Combinando ambas técnicas de incision en forma de V y la eliptica
forman una nueva llamada forma de ojo de cerradura. Descrita por Morgan
donde esta indicada en macroglosia bilateral seccionando la mitad y la punta
de la lengua. Para realizarla se debe trazar una forma de ojo de cerradura con
un plumon, continuando con anestesia general e intubacion nasotraqueal.

Prosiguiendo con la incision con bisturi y posteriormente un electrobisturi para
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manejar la hemostasia. Finalmente se realizan puntos con sutura de

vicryl. 4445 (Figura 12)

Figura 12. Glosectomia, técnica de Morgan. *°

Las complicaciones después de haber realizado la macroglosia van
desde los problemas de movilidad, reduccion del sentido del gusto como
sabores salados y amargos. 4°

6.2 TERAPIA DEL LENGUAJE

Este tipo de tratamiento resulta importante para la funcién no solo del habla
sino también beneficia en los problemas de alimentacién y se lleva a cabo
mediante diversas disciplinas como medicina, el odontopediatra y la terapia de
lenguaje propiamente dicha. 24

Aleixo B. y colaboradores realizaron un cronograma sobre la terapia del
lenguaje por rango de edad con objetivos, conductas y resultados obtenidos

en un paciente con sindrome de Beckwith-Wiedemann con macroglosia. 44

Comenzando a los ocho meses de nacido se pretende promover la
correcta deglucion protegiendo las vias aéreas, ademas de lograr la
coordinacion, tension de los musculos y postura de las estructuras orofaciales,
utilizando liquidos ligeros y espesos provenientes de diferentes chupones de
botellas haciendo pausas cada ocho succiones y técnicas pasivas orofaciales
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miofuncionales. Con esto se puede disminuir el problema de deglucion y se

mejora la tensién muscular y la postura de la lengua. 25 46

Al aino con once meses de edad el objetivo va encaminado a lograr un
mejor control a la masticacion y deglucion con la ingesta de liquidos a través
de un vaso regulador, alimentos solidos y modificando posturas para la
utilizacién de utensilios. Como resultado no hay presencia de alteraciones en
la deglucion, existe el sellado de los labios al masticar y se mejora la postura

de lengua.

Durante los tres afios de edad es importante eliminar habitos como
succion digital y el uso del biberon, estimular la masticacion por ambos lados
y los sonidos al hablar. Para ello hay que motivar al nifio a tomar liquidos en
vasos, alimentarlo con comida solida y usar recursos que ayuden a pronunciar

sonidos.

Al cumplir siete afios de edad sera importante mejorar la coordinacion
de los musculos, cuidar la posicion de la lengua y labios en posicion de reposo
estimulando a su vez la respiracion nasal. Se realizan ejercicios para los labios

y la lengua y practicar la respiracién nasal. 4°

Si es indicada la glosectomia, posterior a esta sera de suma importancia
la movilidad, postura de la lengua ademas de mejorar el sonido de la letrar,
se lograra con ejercicios de lengua y pronunciacion de los sonidos (t, d y s)

incluidos en diferentes silabas. 40 46

6.3 TECNICAS EN LA REHABILITACION ORAL

Para realizar un correcto tratamiento en la cavidad bucal en presencia de

macroglosia es indispensable conocer distintas técnicas que ayuden a la
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atencion adecuada que favorezca la comodidad y el éxito de la

rehabilitacion. °

6.3.1 USO DEL AISLAMIENTO ABSOLUTO

Tiene como propédsito evitar que la saliva, la sangre o el fluido crevicular
intervenga en el tratamiento restaurador, asi como brindar la proteccion de
materiales que puedan ser potencialmente dafiinos o caigan en la boca del
paciente protegiendo la via aérea. %47

La utilizacion del dique de hule en los pacientes con macroglosia es
indicado ya que son propensos a tragar algun material o instrumento, sin

embargo, es dificil la colocacién del mismo. 48

Se ha estudiado una nueva modificacidon de grapa la cual esta disefiada
como una placa metalica soldada a la base de la punta del lado vestibular y
lingual que su vez se extiende a 45° con respecto de esta misma placa plana.
Dicha angulacion funciona como barrera para evitar la contaminacion. La
extension del lado lingual actua como método de retraccion de la lengua lo
cual beneficia a pacientes con macroglosia. 4” (Figura 13)

Figura 13. Grapa modificada. '
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6.3.2 TECNICA DE ANESTESIA ORAL

En casos donde se presenta macroglosia existe una técnica de anestesia para
la arcada inferior llamada técnica de Akinosi o de boca cerrada, la cual es

recomendable su uso en pacientes pediatricos. 4°

Se coloca al paciente en el sillébn dental acostado con la cabeza
ligeramente extendida, es importante identificar la apofisis coronoides,
mantener los dientes en oclusion, retrayendo los carrillos para obtener visién,
colocar la aguja hasta los molares paralela al plano oclusal a nivel del margen

gingival de los dientes superiores y se introduce cuidadosamente. 5 %1

6.3.3 ANESTESIA GENERAL

Optar por la rehabilitacién integral de la cavidad bucal en pacientes que se
dificulte la respiracion debido a la obstruccion de la via aérea por macroglosia

es conveniente realizar los procedimientos bajo anestesia general.

Para su indicacion es conveniente realizar una revision y observar las
cuerdas vocales para que no existan compromisos que puedan resultar
perniciosos en caso de entubacion endotraqueal o bien si existe buena
visibilidad de las vias aéreas inducir anestesia via intravenosa o por via

nasofaringea.

Se debe realizar un analisis de sangre para observar los niveles de

glucosa para evitar hipoglucemia durante el procedimiento. 52
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6.3.4 OBSTRUCCION DE LA ViA AEREA

El tamarfio de la lengua puede influir en la obstruccidn de la via aérea para ello
se coloca la cabeza de tal manera que quede extendida hacia atras y tomar la
mandibula hacia adelante. %3

6.3.5 RETRACCION DE LA LENGUA

Al realizar procedimientos restauradores en presencia de macroglosia sobre
todo en la arcada inferior deben realizarse con precaucion de no lastimar la
lengua para ello se puede hacer uso de retractores como el Weider o el uso

del espejo bucal. %*

6.4 HIPOGLUCEMIA

Los signos que se presentan en el paciente que pasa por un episodio de
hipoglucemia que este relacionado al sindrome SBW van desde el cambio de
actitud, irritabilidad, presenta taquicardia, temblores, hipertension, ansiedad,
sudoracion y es posible la pérdida de la conciencia.

Para atender al nifio es necesario la administracion de glucosa, si se
encuentra consciente puede injerir alguna bebida o alimento azucarado, si esta
inconsciente se coloca un catéter intravenoso y se suministra glucosa al 50%
20-30ml, de igual forma existe otra alternativa como la administracion de 1 mg
de glucagon por via intramuscular y trasladar al paciente al hospital. 53 %5
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6.5 MANEJO DENTAL ANTES Y DURANTE EL TRATAMIENTO
CONTRA EL CANCER

Los nifos que presentan el sindrome de Beckwith-Wiedemann que han
desarrollado algun tipo de cancer y seran sometidos a tratamientos como la

quimioterapia o radioterapia deben ser atendidos minuciosamente.

Antes de empezar el tratamiento contra el cancer debe realizarse una
evaluacion de las condiciones orales para realizar el diagndstico y el protocolo
a seguir. Se deben considerar las extracciones dentales que presuman una
complicacion como presentar infeccion, estas deben realizarse una semana
con anticipacion a la quimioterapia con el propdsito de una buena cicatrizacion

y posteriormente realizar la rehabilitacion de los dientes que lo requieran. 56. 57

Como medidas preventivas es necesario educar al paciente y a los
padres sobre la importancia de la buena higiene oral para disminuir las
molestias 0 complicaciones que puedan aparecer durante el tratamiento
oncolégico. Se logra a partir de un cepillado realizado cada dos o tres veces
al dia con un cepillo de cerdas suaves, uso del hilo dental y pasta dental con

fluoruro. 58

Una vez comenzado el tratamiento de quimioterapia, siete dias después
los valores de la biometria hematica disminuyen hasta por catorce a veintiun

dias, durante este periodo solo se realizaran tratamientos de urgencia. ¢ 57

Durante el periodo de quimioterapia o radioterapia es recomendado el
uso de enjuagues con solucion salina bicarbonatada posterior a la ingesta de
alimentos. Del mismo modo se pueden realizar estos enjuagues con

clorhexidina al 0.12% durante treinta segundos en nifios entre los 5 y 6 afios
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de edad, en caso de menores de 5 afos se puede aplicar en la presentacion

en gel. °

Durante el tratamiento de quimioterapia es probable que disminuya la
cantidad de saliva en boca provocando xerostomia, para ello es imprescindible
la buena higiene oral y para estimular la secrecion de saliva se recomienda el

uso de goma de mascar sin azucares o el uso de saliva artificial.

El uso controlado del fluoruro en pasta dentales, enjuague o gel sera
efectivo para disminuir el riesgo de aparicion de caries en un medio donde la

produccion de saliva a disminuido. ©°

En caso de presentar mucositis o ulceras en donde exista dolor se
sugiere la utilizacion de medicamentos como antihistaminicos o lidocaina

acompariados de higiene oral. 59 €0

Al concluir el tratamiento de quimioterapia y radioterapia es
recomendable no realizar tratamiento alguno hasta que exista una
reconstitucion inmunoldgica oportuna, la cual puede tomar entre seis a doce
meses. Después del periodo de espera se deben realizar revisiones cotidianas
cada tres meses durante el primer afo, seguido de seis meses en el segundo

ano.

En la consulta es importante conocer si consume medicamentos que
puedan ocasionar un efecto secundario en la salud del paciente y sera
importante conocer los resultados hematicos antes de realizar algun

procedimiento. °’
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CONCLUSIONES

El conocimiento de las manifestaciones craneofaciales y bucales observadas
en el sindrome de Beckwith-Wiedemann es esencial para el manejo del
paciente pediatrico en la consulta odontoldgica, con ello se puede establecer
un plan de tratamiento individualizado segun las caracteristicas de cada
paciente.

El manejo del paciente con sindrome de SBW sera exitoso si es
realizado en conjunto con diversas especialidades como son en el area de
cirugia maxilofacial, otorrinolaringologia, endocrinologia, nefrologia,

ortodoncia, logopedia y odontopediatria.

En odontologia para el nifio se debe conocer las manifestaciones que
se puedan presentar en el sindrome de Beckwith-Wiedemann para poder
realizar un diagnostico y un plan de tratamiento de acuerdo con las
necesidades del nifio, asi como diversas estrategias para la rehabilitacion de
la boca en presencia de macroglosia.

Ademas, se debe conocer las enfermedades sistémicas que presente
el paciente pediatrico para estar al tanto de cualquier eventualidad en el

consultorio dental.

Descifrar las caracteristicas clinicas o conductas que presente el
paciente que puedan ser un detonante de una emergencia en la consulta

dental y saber como sobrellevar la situacion.
Conocer los efectos que puedan producir los medicamentos o
tratamientos a los que sera sometido el paciente para llevar un protocolo

adecuado que ayude en su rehabilitacion bucal.
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Finalmente, lo mas importante es llevar a cabo la rehabilitacion y
mantenimiento de la cavidad bucal en el mejor estado de salud posible, asi
como monitorear la correcta funcionalidad del aparato estomatognatico y
colaborar en los placeres estéticos que refiera el paciente contribuyendo a su

bienestar.
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