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Paulina María Núñez-Martínez a, Constanza García-Delgado a,
Verónica  Fabiola Morán-Barroso a y Luis Jasso-Gutiérrezb,∗

a Departamento  de Genética,  Hospital  Infantil  de México  Federico  Gómez,  Ciudad  de México,  México
b Departamento  de evaluación  y  análisis  de  medicamentos,  Hospital  Infantil  de  México  Federico  Gómez,  Ciudad  de  México,  México

Recibido el  25  de  febrero  de  2016;  aceptado  el  25  de  marzo  de 2016
Disponible  en  Internet  el 4  de  junio  de  2016

PALABRAS  CLAVE
Lengua;
Macroglosia;
Glosectomía

Resumen  La macroglosia  congénita  es  una  condición  que  se  caracteriza  por  una lengua  que
en posición  de  reposo  protruye  más  allá  del  borde  alveolar;  se  ha  clasificado  en  dos  categorías:
verdadera, que  puede  ser  congénita  o  adquirida,  y  relativa.  Debido  a  la  asociación  de  esta
alteración  con  múltiples  causas,  su  incidencia  es  variable.  Es  más  frecuente  que  la  macroglosia
se asocie  con  el  síndrome  de Beckwith-Wiedemann,  con  las  mucopolisacaridosis  y  con  la  enfer-
medad de  Pompe,  y  con  menor  frecuencia  a linfangioma,  hemangioma  o  hipertrofia  muscular
aislada. La  macroglosia  se  caracteriza  por  una lengua  alargada,  engrosada  o  ancha,  protruida
crónicamente  en  reposo,  con  presencia  o  no de fisuras  y  úlceras,  alteraciones  del  lenguaje,
dificultad para  la  alimentación  y  deglución,  sialorrea  e infecciones  recurrentes  de  la  vía  res-
piratoria superior  u  obstrucción  de la  misma.  Su  valoración  en  niños  debe  iniciarse  con  una
historia clínica  y  exploración  física  completas  y  con  la  elaboración  de un  árbol  genealógico  de
al menos  tres  generaciones,  además  de  investigar  la  presencia  o  no de una  entidad  sindrómica.
Se han  propuesto  más de 20  técnicas  quirúrgicas  para  resolver  la  macroglosia  congénita;  sin
embargo, a  la  fecha  no  existe  consenso  para  la  aplicación  de una técnica  en  particular  para
reducir su tamaño.  En esta  revisión  se  pretende  destacar  los aspectos  clínicos  y  quirúrgicos
de la  macroglosia,  desde  la  perspectiva  de  pediatras  no  cirujanos  y  genetistas,  dirigido  a  la
comunidad  de  especialistas  médicos  que  atiende  a  estos  pacientes  incluyendo  a  los cirujanos
maxilofaciales  que  atienden  a  estos  pacientes.
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Congenital  macroglossia:  clinical  features  and  therapeutic  strategies  in paediatric

patients

Abstract  Congenital  macroglossia  is a  condition  that  consists  in  an  enlarged  tongue  that  in
resting position  protrudes  beyond  the alveolar  ridge.  It  has  been  classified  in two  categories:
true macroglossia,  which  occurs  in  congenital  or  acquired  forms,  and  relative  macroglossia.
As this  alteration  may  be due  to  different  causes,  its  incidence  is  not  known.  It  is more  fre-
quently associated  to  Beckwith-Wiedemann  syndrome,  to  mucopolysaccharidosis  diseases  and
to Pompe’s  disease,  and  it  has  been  less  frequently  associated  to  lymphangioma,  hemangioma
or isolated  muscular  hypertrophy.  Macroglossia  is characterized  by  an  enlarged  and  thick  tongue
that may  have fissures  and  ulcers,  may  cause  language  alterations,  difficulties  for  feeding  and
swallowing,  sialorrhea  and  recurrent  infections  of  the  upper  airway  or  even  its  obstruction.  Its
clinical evaluation  must  include  a  complete  clinical  chart  with  careful  physical  exploration  and
a pedigree  of that  may  identify  the presence  or  absence  of  a  hereditary  associated  syndrome.
Macroglossia  management  is  complex.  More  than  twenty  different  surgical  options  to  reduce
the tongue  size  have  been  proposed,  however,  so far  there  is not  a  general  agreement  in this
respect. The  objective  of  this work  is  to  review  clinical  and  surgical  aspects  related  to  macro-
glossia from  the  point  of view  of  non-surgical  pediatricians  and  genetists,  addressed  to  the
different medical  specialists,  including  the  maxillofacial  surgeons  involved  in the management
of these  patients.
©  2016  Hospital  Infantil  de México  Federico  Gómez.  Published  by  Masson  Doyma  México  S.A.
This is an  open  access  article  under  the  CC BY-NC-ND  license  (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).

1. Desarrollo  embriológico de  la  lengua

La lengua  se  desarrolla  a partir  de  una  serie de  engrosamien-
tos  ventrales  (en el  piso de  la  faringe)1 que  ocurren  en  la
cuarta  semana  de  gestación  y  un par  de  engrosamientos  late-
rales  y uno  medial  (el  tubérculo  impar)  que  tienen  lugar  en  la
quinta  semana  de  gestación.  Estos  engrosamientos  están  en
la  cara  interna  de  los  arcos mandibulares  originados  a partir
del  primer  arco  branquial2,  de tal forma  que  su fusión  queda
finalmente  representada  por  el  surco  medio  de  la lengua3.
Por  detrás  del  tubérculo  impar  hay  otra  elevación  media  de
mayor  tamaño llamada  eminencia  hipobranquial,  que  está
formada  por  mesodermo  a partir  del segundo,  tercero  y
parte  del  cuarto  arcos branquiales4.

El  crecimiento  del cuerpo  de  la lengua  es producto  de
la  expansión  de  los engrosamientos  linguales  laterales  y del
tubérculo  impar,  que  se unen  para  formar  los dos  tercios
anteriores  del cuerpo  de  la  lengua.  La raíz  de  la  len-
gua  se  deriva  de  la  eminencia  hipobranquial  y del  tejido
ventromedial2.  La línea  de  fusión  de  las  porciones  anterior
y  posterior  de  la  lengua  queda  indicada  por  el surco  en  forma
de  V,  llamado  surco  terminal3.

El  mesénquima  de  los  arcos branquiales  forma  el  tejido
conectivo  y los  vasos  sanguíneos  y linfáticos1.  Los  músculos
intrínsecos  de  la  lengua  se desarrollan  a  partir  de  mioblastos
de  las  somitas  occipitales1,5.  Durante  la migración  de  estas
células  se  expresa  el  gen  PAX-34,5. La  inervación  de  los  dos
tercios  anteriores  de  la  lengua  está  dada  por  el  quinto  par
craneal  (derivado  del  primer  arco  branquial),  mientras  que
el  tercio  posterior  se encuentra  inervado  por  el  noveno  (deri-
vado  del  tercer  arco  branquial)  y el  décimo  par  craneal.  La
inervación  motora  proviene  del  noveno  y  del décimo  segundo
par  craneal3.

2.  Definición y clasificación de la macroglosia

La  lengua  es una  estructura  de la  cavidad  oral  indispen-
sable  para  la  producción  del lenguaje,  la deglución  y la
respiración6,7.  El  mayor  crecimiento  de  la lengua  ocurre  en
los  primeros  8 años  de  vida,  alcanzando  su tamaño final  a los
18;  en  el  caso  de los  varones  es  en  promedio  de  25.3  cm3 y
en  las  mujeres  de  22.6  cm3  8,9,  aunque  no  se han  establecido
medidas  que  estén  en  relación  con los  grupos  etarios  de la
niñez1.

Se acepta  que  la  macroglosia  se  refiere  a una  lengua  que
en  posición  de  reposo  protruye  más  allá  del borde  alveolar10,
como  se muestra  en  la  figura  1. Esta  alteración  es impor-
tante  en la  práctica  pediátrica  por  las  complicaciones  que  su
presentación  congénita  puede  ocasionar,  por  lo  que  es nece-
sario  detectar  si  corresponde  a una  entidad  aislada  o  a  una
presentación  sindrómica  (donde  se requeriría  realizar  aseso-
ramiento  genético).  Ambas  situaciones  son  trascendentales
para  decidir  el  curso  de  acción en cuanto  a vigilancia  y  nece-
sidad  de intervención  quirúrgica.

Figura  1  Macroglosia  en  un paciente  con  síndrome  de
Beckwith-Wiedemann.
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La  macroglosia  puede  causar  deformaciones  dento-
músculo-esqueléticas,  alteraciones  en  la masticación,  el
lenguaje  y obstrucción  de  las  vías  áreas.  El entendimiento  de
los  signos  y síntomas  orienta  al  diagnóstico  y al  posible  trata-
miento  de  los  pacientes;  además,  ayuda  a ubicar  a  aquellos
que  puedan  beneficiarse  de  un tratamiento  quirúrgico,  ya
sea  para  mejorar  la  función,  la  estabilidad  de  las  condicio-
nes  dentales  o  solo  por  un  aspecto  estético  (cuando  no  exista
una  indicación  quirúrgica  precisa)9.

La  clasificación  de  la  macroglosia  realizada  por Vogel
y  colaboradores  en 198611,  que  aún  se encuentra  en  uso,
considera  dos  categorías:  la  verdadera  y la  relativa.  La
primera,  que  puede  ser de  origen  congénito  o adquirido,
es  ocasionada  por una condición  primaria  de  la  lengua  o
por  una  alteración  sistémica,  y  sus  alteraciones  histológi-
cas  se  correlacionan  con los  hallazgos  clínicos  de  una  lengua
alargada.  La variedad  relativa  se debe  a una  cavidad  oral
pequeña  o  a  una  disfunción  neurológica,  como  sucede  con
los  niños  con  síndrome  de  Down,  quienes  por  la hipotonía
que  presentan  tienden  a  mantener  la boca  abierta  y a  pro-
truir  la  lengua11,12.  La  segunda  clasificación,  descrita  por
Myer  y colaboradores  en el  mismo  año13,  cataloga  la  macro-
glosia  como  generalizada  o  localizada,  subdividiéndola
posteriormente  de  acuerdo  con su  etiología  en congénita,
inflamatoria,  traumática,  metabólica  y neoplásica12.

3.  Etiología  de la  macroglosia

Debido  a  su asociación  con  múltiples  síndromes  genéticos,
se  desconoce  la verdadera  incidencia  de  esta  alteración10.
Una  estrategia  de  agrupación  con respecto  a la  etiología
que  tal  vez sea la más  adecuada  es  la referida  por Balaji14,
quien  la  clasifica  de  acuerdo  con  sus  causas  en sobrecreci-
miento  tisular,  como  el  síndrome  de  Beckwith-Wiedemann
(SBW),  el  hipotiroidismo  congénito,  anormalidades  cro-
mosómicas,  hemihiperplasia  y  mucopolisacaridosis,  entre
otras;  infiltrado  tisular,  como  es  el  caso  de  malformaciones
linfáticas  o  venosas,  hemangiomas,  neoplasias,  mucopoli-
sacaridosis  y  neurofibromatosis;  macroglosia  relativa,  como
en  el  síndrome  de  Down,  micrognatia,  hipotonía  muscular  y
angioedema;  por último,  causas  inflamatorias  o  infecciosas.

Dentro  de  las  causas  más  comunes  de  la  macroglosia  se
encuentran  el  hemangioma,  la  hiperplasia  glandular  y el  lin-
fangioma.  Este  último  (con  origen  en  los  vasos  linfáticos  y
de  etiología  desconocida)  se ubica  en el 75%  de  los  casos
en  la  cabeza  y el  cuello,  y  su  aparición  en la  cavidad  oral
es  poco  frecuente;  sin  embargo,  cuando  está presente  se
localiza  en  las  dos  terceras  partes  de  la  superficie  dorsal  y
en  el  borde  lateral  de  la  lengua15,16.  Los  hemangiomas  se
localizan  en la cabeza  y el  cuello  aproximadamente  en  el
60%  de  los casos,  y con  mucha  menor  frecuencia  en encías,
labios,  lengua  o  paladar17. Entre  las  causas  menos  frecuen-
tes  de  macroglosia  están  algunos  tumores,  como  el  quiste
dermoide  o  el  rabdomioma7,18.

La  macroglosia  está  frecuentemente  asociada  con el
SBW,  con  las  mucopolisacaridosis  o con la  enfermedad
de  Pompe;  puede  encontrarse  en múltiples  síndromes  de
origen  genético8,10,11,19.  Por  ejemplo,  en el  Hospital  Infantil
de  México  Federico  Gómez,  el  estudio  de  Moreno-Salgado
y  colaboradores20 identificó  19  pacientes  con  SBW entre
enero  de  2007  y diciembre  de  2012,  de  los  cuales  el  89%

presentaba  macroglosia.  En  el  caso  de la macroglosia
adquirida,  las  causas  pueden  ser  de  origen  sistémico,  por
ejemplo  amiloidosis,  mixedema,  linfoma o carcinoma,  o  por
cambios  reactivos  locales  como  puede  suceder  en  el  edema
angioneurótico8,11.

4.  Manifestaciones clínicas y complicaciones

Para  determinar  si  es  necesaria  la  realización  de  una  glo-
sectomía,  es  importante  identificar  los  signos  y  síntomas
de  la macroglosia9: la  presencia  de una  lengua  alargada,
engrosada  o ancha,  mordida  abierta  anterior  o  posterior,
presencia  de prognatismo,  mala  oclusión  con o  sin mordida
cruzada,  protrusión  crónica  de la  lengua  en reposo,  fisuras
y  úlceras.  También  debe considerarse  la presencia  de  glosi-
tis  propiciada  por el  predominio  de una  respiración  oral,  así
como  alteraciones  del lenguaje,  especialmente  problemas
de  articulación,  asimetría  de los  arcos maxilares  o  mandibu-
lares,  dificultad  para  la  alimentación  y deglución,  sialorrea,
infecciones  recurrentes  de la  vía  respiratoria  superior,  obs-
trucción  de las  vías  aéreas  y  apnea  del sueño10,11,19---21.

Debido  a su relación  con  la  apariencia  física,  la macroglo-
sia  tiene implicaciones  estéticas,  ya  que  puede  percibirse
como  una discapacidad  intelectual,  lo  cual  genera  angus-
tia  en  los  familiares  y  en el  paciente1.  Mediante  técnicas
radiográficas  se puede  apreciar  si  la  lengua  ocupa  toda  la
cavidad  oral,  si  protruye  a  través  de  una  mordida  ante-
rior  abierta,  si  existe  protrusión  mandibular  dentoalveolar
o  protrusión  dentoalveolar  bimaxilar,  sobreangulación  de
los  dientes  mandibulares  y  maxilares  anteriores  y  un  cre-
cimiento  mandibular  excesivo  y desproporcionado9.

El  abordaje  inicial  para  identificar  la  presencia  de  macro-
glosia  debe sustentarse  en criterios  clínicos  subjetivos  (como
la  morfología  y  la  protrusión  de  la  lengua)  y  en las  alte-
raciones  en  la  articulación,  deglución  y respiración7,21,22.
Posteriormente,  la  evaluación  deberá  iniciarse  con  una his-
toria  clínica  y  exploración  física  completa,  que  incluya
un árbol  genealógico  de al  menos  tres  generaciones23.  De
acuerdo  con  la  etiología  sospechada,  pueden  solicitarse
análisis  de  laboratorio  como  pruebas  de función  tiroi-
dea, cariotipo  y tamiz  metabólico  ampliado  y  estudios
de gabinete  (radiografías  laterales  de  cráneo  o  resonan-
cia  magnética).  Estos  estudios  apoyarán  el diagnóstico  de
macroglosia  al mostrar  una  lengua  que  ocupa  toda  la  cavi-
dad oral  y  protruye  más  allá  del borde  alveolar  en  posición
de  reposo.  También  se deberán  solicitar  pruebas  funcionales
para  identificar  alteraciones  en  el  lenguaje,  en  la mastica-
ción  o  en  la  permeabilidad  de  las  vías  aéreas6,9,10,24.  Estudios
invasivos  como  las  biopsias  pueden  utilizarse  en lesiones
localizadas  de  la  lengua  para  el  diagnóstico  de  neoplasias
y  enfermedades  de  origen  sistémico23.  Cuando  se sospe-
cha  que  la  macroglosia  puede  estar  asociada  con  entidades
sindrómicas,  es necesario  efectuar  un proceso  diagnóstico
complejo  debido  a la gran  diversidad  de síndromes  relacio-
nados  con esta  alteración.  Se ha propuesto  un algoritmo
diagnóstico  para  la  macroglosia,  donde  se clasifica  como
aislada,  probable  SBW  o  asociada  con otra  entidad  sindró-
mica.  A todos  los  pacientes  se  les debe  realizar,  al  menos,  un
ultrasonido  abdominal  para  descartar  otras  manifestaciones
clínicas  del SBW,  ya  que  es el  síndrome  que  se  asocia  con
mayor  frecuencia  con macroglosia10.
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El  enfoque  del diagnóstico  y del tratamiento  debe  ser
multidisciplinario  para  reducir  el  riesgo  de  alteraciones
maxilofaciales  permanentes  y del  lenguaje23. El tratamiento
médico  incluye  medidas  conservadoras  para  reducir  la  infla-
mación  y  el  sangrado;  por  ejemplo,  en el  traumatismo
por  mordeduras15,16,24 o  en los  linfangiomas,  en los  que  se
pueden  utilizar  agentes  esclerosantes,  crioterapia,  electro-
cauterización,  esteroides  y embolización,  entre  otros15,16.
Esto  permite  corregir  complicaciones  como  obstrucción  de
las  vías  aéreas,  alteraciones  en la  articulación  del lenguaje,
deformación  mandibular,  deformidades  dentales  y  estéti-
cas,  tratando  siempre  de  preservar  el  gusto,  la sensibilidad
y  el  movimiento  de  la lengua7,11,16,24.  Para  la  elección  del
tratamiento  se  deben  considerar  el  tipo  y tamaño de la
malformación,  las  estructuras  anatómicas  involucradas  y la
infiltración  del tejido  circundante16.

En  algunos  casos  de  macroglosia,  el  tratamiento  de elec-
ción  es quirúrgico.  Una  indicación  absoluta  para  este  es
la  obstrucción  de  las  vías  aéreas,  y como  indicación  rela-
tiva  se  encuentra  la  disfagia  o  alteración  de  la deglución
secundaria  a la  macroglosia19,24. Aún  no  hay  criterios  clínicos
precisos  indicativos  de  glosectomía  reportados  en  la  litera-
tura;  sin  embargo,  existen  casos  de  macroglosia  adquirida
donde  los  síntomas  son tan  importantes  que  se  requiere  rea-
lizar  procedimientos  quirúrgicos  aunados  al tratamiento  de
la  enfermedad  de  base25. La  decisión  del tratamiento  quirúr-
gico  se  debe  tomar  en  tres  situaciones:  presencia  de  déficits
funcionales  (alteración  de  la  deglución,  articulación  del  len-
guaje,  sialorrea  u  obstrucción  de  la vía  aérea);  alteraciones
dentales  secundarias  a la  macroglosia;  y  repercusión  psico-
lógica  debido  a  la  apariencia  física  del paciente,  lo cual  da
una  impresión  falsa  de  discapacidad  mental7,26.

Las  técnicas  quirúrgicas  reportadas  en la  literatura  pue-
den  dividirse  en  dos  grupos: glosectomía  a  lo largo  de  la línea
media  y  glosectomía  periférica7.  Sin  embargo,  no  existe  un
consenso  donde  se recomiende  en  particular  alguna  de ellas,
por  lo  que  todos  los  pacientes  deben  ser valorados  por  un
experto  para  seleccionar  la más  adecuada26. Una  de estas
técnicas  es  la incisión  periférica  con resección  marginal  del
tejido,  cuyas  complicaciones  pueden  ser la  hipomovilidad  y
cambios  en  la  forma  de  la lengua  que  adquiere  un  aspecto
globular18. Las  incisiones  en forma  de  V  en  la línea  media  son
efectivas  para  disminuir  la longitud;  sin  embargo,  el  ancho
no  se modifica.  Las  incisiones  elípticas  en  la  línea  media  sin
llegar  al  ápex  de  la lengua  disminuyen  lo ancho pero  no  lo
largo18.  La  resección  de  las  porciones  centrales  de  la  lengua
se  ha  recomendado  para  preservar  el  lenguaje,  sensación  y
gusto27.  Cuando  en  el  tratamiento  quirúrgico  se  combinan  la
incisión  en  forma  de  V y la  elíptica,  se denomina  incisión  en
forma  de  ojo de  cerradura;  esta  disminuye  tanto  en  lo ancho
como  en  lo  largo  el  tamaño  de  la  lengua.  En  las  revisiones
más  recientes  se promueve  evitar  la  escisión  de  la  punta  de
la  lengua  por ser  la  porción  más  móvil  y  sensible25.

En  la  revisión  que  reporta  Balaji14,  se informa  que  en  las
intervenciones  quirúrgicas  que  existen  para  la  glosectomía
es  recomendable  preservar  la punta  y  el  borde  lateral  de
la  lengua  por  ser áreas  de  vital  importancia.  La  forma  final
de  la  punta  de  la  lengua  es  importante  estéticamente  tanto
para  el  paciente  como  para  sus  padres,  además  de  que  es el
sitio  para  la  identificación  de  los  sabores.  La  preservación
de  los  bordes  laterales  evita  que  se  produzca  una  fibrosis  de
la  musculatura  de  la lengua.

Se  ha propuesto  que  la  edad  óptima  para  el  tratamiento
quirúrgico  es  entre  4 y 7  años  de  edad;  sin embargo,  puede
ser  necesaria  la  corrección  en  etapas  más  tempranas  si  las
complicaciones  de la  macroglosia  ponen  en  riesgo  la  vida  del
paciente12.

Las  principales  complicaciones  postquirúrgicas  son  la
alteración  del  movimiento  y  la  disminución  del  gusto,  prin-
cipalmente  en  la  detección  de sabores  salados  y amargos28.
Finalmente,  es importante  considerar  que  todo  paciente
que  se haya  sometido  a una  glosectomía  deberá  ser  sujeto
a  terapias  de lenguaje  que  intenten  reparar  o  mejorar  los
déficits27.

La  bibliografía  anexa  con  respecto  a la  glosectomía  en
niños  con macroglosia  de distintas  causas29---50 muestra  que
no  existe un consenso  en  cuanto  a  la mejor  técnica  quirúr-
gica  para  corregir  esta  alteración,  aun  en  los  casos  de  igual
etiología.
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