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Une macroglossie, congénitale ou acquise, peut étre ob-
servée dans diverses affections ; les formes congénitales dans
la trisomie 21, l'hypothyroidie congénitale... et le syn-
drome de Beckwith-Wiedemann. Elle est souvent responsable
de troubles fonctionnels (déglutition, respiration, phonation)
d'intensité variable [1].

Nous rapportons lobservation d'un enfant atteint d'un
syndrome de Beckwith-Wiedemann avec une volumineuse ma-
croglossie. Aprés une glossectomie partielle, on a observé une
évolution rapidement favorable des troubles fonctionnels.

Observation

Il s'agit d'un enfant agé de 2 ans, issu d’'un mariage
consanguin au 3°™ degré. La grossesse a été bien suivie
et l'accouchement effectué par césarienne car le terme était
considéré comme dépassé. A la naissance, il a été admis im-
médiatement en réanimation pédiatrique pour détresse respi-
ratoire : il a été intubé et ventilé puis, a la fin de la période
d'intubation, une canule de Krishaberg a été mise en place.

* Correspondance : alineijou@hotmail.com

Résumé - La macroglossie est un symptéme qui peut étre associé a différentes affections; elle est souvent
responsable de troubles fonctionnels (déglutition, respiration, phonation), d'intensité variable.

Nous rapportons l'observation d'un enfant atteint d'un syndrome de Beckwith-Wiedemann et porteur d’'une
volumineuse macroglossie. La résection partielle de la langue a entrainé une amélioration spectaculaire

Abstract - Surgical reduction of congenital macroglossia in the Beckwith-Wiedemann syndrome with
dramatic results. Macroglossia is a symptom associated with various pathologies and it is often responsible
for disorders of digestive, respiratory and phonatory functions.

We report a case of a child with macroglossia in the Beckwith-Wiedemann syndrome and whom a partial
resection of tongue was realized with dramatic results.

Lexamen clinique a révélé une macroglossie importante
avec protrusion permanente de la langue, une macrosomie,
une légere dysmorphie faciale (Fig. 1). La glycémie néonatale
était normale ainsi que le bilan thyroidien et ['échographie ab-
dominale. Le tableau clinique était évocateur d'un syndrome
de Beckwith-Wiedemann.

En raison du retentissement fonctionnel de la macroglos-
sie, une glossectomie partielle a été réalisée (Figs. 2 et 3).
Les suites postopératoires ont été simples. Lamélioration des
fonctions respiratoires a permis de décanuler l'enfant 5 mois
apreés lintervention (Fig. 4).

Discussion

La macroglossie représente un élément constitutif du syn-
drome de Beckwith-Wiedemann qui a été décrit en 1963-1964,
indépendemment par J Bruce Beckwith, pathologiste pédia-
trique américain, et par Hans-Rudolf Wiedemann, pédiatre al-
lemand, qui avait proposé le terme de syndrome EMG pour
exomphalos-macroglossia-gigantism.

Aux USA, la prévalence du syndrome de Beckwith-
Wiedemann est de 7,3/100000 (300 nouveaux cas chaque
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Fig. 1. Aspect de la macroglossie a l'age d'1 an.
Fig. 1. Macroglossia at the age of 1 year.

année), et le risque 3 a 4 fois plus élevé aprés féconda-
tion in vitro. Le mode de transmission est autosomique do-
minant, mais 85 % des cas correspondent a la forme spora-
dique. Dans 7 cas sur 10, on retrouve une mutation génétique
(région 11p15) ou épigénétique.

Ce syndrome comporte cinqg anomalies principales - une
macroglossie, une macrosomie (parfois associée a une viscé-
romégalie), des anomalies de la ligne médiane abdominale
(omphalocéle, hernie ombilicale, diatasis recti), des anoma-
lies du pavillon de loreille (puits et plis cutanés) et une
hypoglycémie néonatale - et une trentaine d’anomalies se-
condaires - naevus flammeus facial, occipital proéminent,
anomalies génito-urinaires (néphromégalie. . .) anomalies car-
diaques, anomalies musculo-squelettiques, surdité, hydram-
nios... Dans le cas rapporté, la macrosomie pré et néo-natale
a probablement fait porter a tort le diagnostic de terme
dépassé.

Comme il existe de grandes variations dans les manifes-
tations du syndrome de Beckwith-Wiedemann, plusieurs défi-
nitions du syndrome ont été proposées. Avec celle de Elliot
et al. par exemple, on doit retrouver 3 anomalies majeures
(une macroglossie, une anomalie de la paroi abdominale mé-
diane, une macrosomie pré ou néo-natale) ou deux anomalies
majeures et trois mineures (puits cutanés dans le pavillon de
lUoreille, naevus flammeus, hypoglycémie néo-natale, néphro-
mégalie ou hémihypertrophie corporelle) [2]. Selon Williams
et al. [2], la macroglossie constitue un des critéres majeurs
pour le diagnostic avec l'hémihypertrophie corporelle et les
anomalies de la paroi abdominale; les critéres mineurs com-
prennent une dysgénésie rénale ou une néphromégalie, une

56

Fig. 2. Tracé de la glossectomie.
Fig. 2. Plan of glossectomy.

cytomégalie surrénalienne, une anomalie chromosomique et
un hydramnios... La fréquence des principales manifestations
est présentée dans le Tab. I.

Les enfants atteints d'un syndrome de
Beckwith-Wiedemann développent plus de tumeurs embryon-
naires (néphroblastome, hépatoblastome...) principalement
dans la petite enfance : 80 % des tumeurs apparaissent avant
'dge de 4 ans, les autres avant l'dge de 10 ans. Aprés cet age,
lincidence des cancers est identique a celle de la population
générale. Un peu plus de 10 % (ou 7,5 % cf. Tab. I) des
enfants atteints d’'un syndrome de Beckwith-Wiedemann dé-
veloppent un cancer et, dans 50 a 70 % des cas, il sagit d'un
néphroblastome (tumeur de Wilms). La plupart des auteurs
conseillent donc de réaliser une échographie abdominale tous
les 3 a 6 mois et un dosage de l'a-foeto-proteine toutes les 6
semaines.

Dans notre domaine, la prise en charge consiste en
une réduction de la macroglossie [5], des conseils hygiéno-
diététiques et la planification d'une surveillance périodique
clinique et échographique tous les 3 a 6 mois pour dépister
le développement d'une éventuelle tumeur.

Comme dans le cas rapporté, la géne respiratoire (obstruc-
tion des voies aériennes) représente la principale indication
pour la glossectomie [5]. La résection partielle constitue la
technique de base pour le traitement des macroglossies [5] :
elle a pour but d’obtenir une diminution suffisante de la taille
de la langue tout en préservant ses fonctions. Pour cet en-
fant, on a utilisé la technique de la résection cunéiforme de
la langue mobile. La radiofréquence, qui permet de réduire le
volume de la base de la langue, est une option thérapeutique
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Fig. 3. Aspect de la langue a la fin de lintervention chirurgicale.
Fig. 3. Apparence of the tongue after surgical intervention.

Tableau I. Frequence des principales manifestations observées dans
le syndrome de Beckwith-Wiedemann [3].

Table I. Frequency of principal manifestations in Beckwith-Wiedemann
syndrome [3].

Manifestations majeures %
Macroglossie 95 %
Macrosomie ou exces de croissance 80 %
Anomalies de la ligne médiane abdominale 65 %
Organomégalie 50 %

Manifestations cliniques mineures %
Hypoglycémie néonatale 40 %
Anomalies rénales
Anomalies du pavillon de loreille 30 %
(puits et plis cutanés)

Naevus flammeus facial 30 %
Hémihyperplasie 30335 %
Polyhydroamnios 30,5 %
Tumeurs embryonnaires 7,5 %

nouvelle en cours d’évaluation chez les enfants ayant une ma-
croglossie. Les études réalisées par Powell et al. ont montré
que cette technique réduit la taille de la langue permettant
'amélioration des troubles fonctionnels [7].

Conclusion

Le syndrome de Beckwith-Wiedemann se caractérise par
une croissance excessive, en particulier de la langue. La
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Fig. 4. Enfant 5 mois apres la glossectomie.
Fig. 4. Child 5 months after surgery.

macroglossie peut étre responsable de troubles fonctionnels
touchant la déglutition, la respiration et la phonation. Lim-
portance des troubles conduit parfois a réaliser une réduction
chirurgicale du volume de la langue.

Conflits d'intérét : aucun
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