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УВОД

Аме рич ки па то лог Бе квит (Bec kwith) [1] још 
1963. го ди не опи сао је пр ви слу чај из ра зи те 
ци то ме га ли је ко ре над бу бре га с хи пер пла-
зи јом Лај ди го вих ће ли ја бу бре га и пан кре а-
са. Убр зо на кон то га не мач ки пе ди ја тар Ви-
де ман (Wi e de mann) [2] упот пу нио је сли ку 
но вог син дро ма от кри ва њем ум би ли кал них 
хер ни ја и ма кро гло си је. Ин ци ден ци ја Бе-
квит–Ви де ма но вог син дро ма је 0,07% обо-
ле лих на 1.000 но во ро ђен ча ди. Ди јаг но за се 
по ста вља на осно ву кли нич ких зна ко ва ом-
фа ло це ла или дру гих де фор ми те та пуп ча-
не врп це, ма кро гло си је, кон ге ни тал не аси-
ме три је и ви сце ро ме га ли је (углав ном је тре, 
пан кре а са и бу бре га) ко ја не узро ку је ле та-
ли тет бо ле сни ка [3].

На кра ни о фа ци јал ном ни воу Бе квит–Ви-
де ма нов син дром се ма ни фе сту је ми кро-
це фа ли јом, ег зоф тал му сом, де фор ми те том 
ушних шкољ ки, ка пи лар ним хе ман ги о ми-
ма по гла ви не, а не ки ауто ри опи су ју и слу-
ча је ве с рас це пом неп ца и уву лом би фи дом, 
спљо ште но шћу но сне пи ра ми де и хи по пла-
зи јом гор ње ви ли це [4]. Нај че шћи кли нич-
ки знак код де це с овим син дро мом је ма-
кро гло си ја, ко ја се ја вља у 82-95% слу ча је-
ва и има, пре све га, функ ци о нал не и естет-

ске ре пер ку си је на ове бо ле сни ке [5, 6]. Ком-
пли ка ци је ко је про у зро ку је ма кро гло си ја су 
пре вас ход но по ре ме ћај од но са у гор њим ди-
сај ним пу те ви ма с мо гу ћом хи пок си јом и 
хи пер кап ни јом, оте жа но гу та ње ко је ре ме-
ти нор мал ну ис хра ну де те та, по ве ћа ње за-
пре ми не је зи ка ко је до во ди до ма ло клу зи ја 
тре ће кла се и по ре ме ћа ја го во ра и, на кра-
ју, про тру ди ран по ло жај је зи ка ко ји ства ра 
ути сак да су ова де ца мен тал но ре тар ди ра-
на [7]. Код 7,5% де це са Бе квит–Ви де ма но-
вим син дро мом раз ви ја ју се раз ли чи ти ма-
лиг но ми, по пут не фро бла сто ма, кар ци но-
ма ко ре над бу бре га и хе па то бла сто ма; ре-
ђи су слу ча је ви раб до ми о сар ко ма, лим фо-
ма и не у ро бла сто ма [8].

Сле ди при каз ти пич ног слу ча ја Бе квит–
Ви де ма но вог син дро ма с из ра же ном ма-
кро гло си јом ко ја је ства ра ла функ ци о нал-
не смет ње и из и ски ва ла нео д ло жно хи рур-
шко ле че ње бо ле сни ка.

ПРИКАЗ БОЛЕСНИКА

Ше сна е сто ме сеч ни де чак до ве ден је на пре-
глед због ма кро гло си је. Ро ђен је из тре ће 
труд но ће, а на по ро ђа ју је ко ри шћен ва ку-
ум. Не по сред но на кон ро ђе ња за др жан је у 
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ци зи ји му ску ла ту ра је зи ка је сло је ви то уши ве на (Сли-
ка 4). Де се тог да на од опе ра ци је укло ње ни су кон ци, а 
до би је ни ре зул тат био је за до во ља ва ју ћи. За сту пље на 
је би ла је ди но лим фо ста за, ко ја се по ву кла три не де-
ље на кон укла ња ња ко на ца (Сли ка 5).

Бо ле сник је ре дов но кон тро ли сан и два ме се ца на-
кон хи рур шке ин тер вен ци је по чео је да ар ти ку ли ше 

Слика 1. Умбиликална хернија
Figure 1. Umbilical herniae

Слика 2. Макроглосија
Figure 2. Macroglossy

Слика 3. Тзв. keyhole техника за редукцију језика
Figure 3. Keyhole tongue reduction

Слика 4. Језик редукован у све три осе након ушивања
Figure 4. Reducted tongue in all three planes after suturing

Слика 5. Три месеца након редукције језика
Figure 5. Three months after reduction

Деч јој ин тер ној кли ни ци због по ре ме ћа ја функ ци је 
ди са ња. У не ко ли ко на вра та је ен до кри но ло шки ис-
пи ти ван због по на вља них хи по гли ке миј ских кри за. 
Због смет њи у пси хо мо тор ном раз во ју, упу ћен је и на 
пре глед код деч јег не у роп си хи ја тра.

То ком кли нич ког ис пи ти ва ња уста но вље ни су хи по-
гли ке ми ја, из ра же на хи по то ни ја ми ши ћа пред њег тр-
бу шног зи да с ум би ли кал ном хер ни јом и де фор ми те-
ти ма ушних шкољ ки ти па ми кро ти је и стра би зам кон-
вер гент ног ти па (Сли ка 1). Ин тра о рал ним пре гле дом 
утвр ђе ни су ма кро гло си ја с ма кро сто ми јом, оте жа-
ним гу та њем и по ре ме ћа јем ар ти ку ла ци је гла со ва, те 
по ја ча но лу че ње пљу вач ке (Сли ка 2). На осно ву ових 
по ка за те ља по ста вље на је ди јаг но за Бе квит–Ви де ма-
но вог син дро ма.

Има ју ћи у ви ду оп ште ста ње бо ле сни ка, као и ло кал-
ни на лаз, од лу че но је да се из ве де по сту пак ре дук ци је 
је зи ка, ка ко би се де ча ку омо гу ћи ли нор мал но хра ње-
ње и раз вој функ ци је го во ра. У оп штој ен до тра хе ал ној 
ане сте зи ји, уз аде кват но мар ки ра ње и во де ћи ра чу на 
о не у ро ва ску лар ном сно пу, оба вље на је пред ња и цен-
трал на ре дук ци ја је зи ка. Те жи ло се ка ус по ста вља њу 
нор мал них ди сај них пу те ва, ка ко би се из бе гле смет ње 
са ди са њем то ком спа ва ња (Сли ка 3). По ура ђе ној екс-
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гла со ве. Ре дов но је до во ђен на пре гле де код деч јег не-
у роп си хи ја тра, пси хо ло га, пе ди ја тра и мак си ло фа ци-
јал ног хи рур га. Са на вр ше на 32 ме се ца де чак је под-
врг нут пси хо те сту. Уста но вље но је да је по слу шан, али 
успо ре ног по на ша ња у свим сфе ра ма (пси хо мо тор-
но, асо ци ја тив но, го вор но, са спо ром рас по де лом па-
жње), док је пси хо мо тор на зре лост би ла на ни воу де-
те та од 21 ме се ца.

ДИСКУСИЈА

Бе квит–Ви де ма нов син дром је ре дак кон ге ни тал ни по-
ре ме ћај ко ји је у ви ше од 85% слу ча је ва пра ћен ма кро-
гло си јом, због ко је се бо ле сник у нај ра ни јем уз ра сту 
под вр га ва ре дук ци ји је зи ка. Ди јаг но зу ма кро гло си је 
је мо гу ће по ста ви ти на осно ву су бјек тив них кли нич-
ких кри те ри ју ма, као што су: про ме ње ни из глед је зи ка, 
сте пен про тру зи је је зи ка, по ре ме ћај ар ти ку ла ци је гла-
со ва, по ре ме ћај ди са ња и хи пер са ли ва ци ја. Не ки ауто-
ри пред ла жу и ра ди о граф ско ке фа ло ме триј ско ис пи ти-
ва ње [9, 10]. Ста во ви у ве зи с ле че њем од ма кро гло си-
је су умно го ме опреч ни упра во због из о стан ка објек-
тив них ди јаг но стич ких по ка за те ља овог по ре ме ћа ја.

По сто је раз ли чи те тех ни ке за сма ње ње ма кро гло-
си је при ко ји ма се има у ви ду функ ци ја је зи ка по сле 
опе ра ци је. Су шти на свих је у ре дук ци ји цен трал не зо-
не и ду жи не је зи ка, од cir cum val la te pa pil lae ка на пред, 
с тим да тре ба во ди ти ра чу на о не у ро ва ску лар ној пе-
тељ ци је зи ка, ко ја се пру жа ин фе ро ла те рал но [11, 12]. 
Нај ви ше је мо гу ће ре ду ко ва ти из ме ђу тре ћи не и по-
ло ви не је зи ка.

Рајн валд (Rhe in wald) је 1957. го ди не увео тзв. V-екс-
ци зи ју, ко јом је по сти гао скра ће ње ду жи не је зи ка, али 
не и укуп ног во лу ме на је зи ка. Об ве ге зер (Ob we ge ser) 
и Еге ди (Egyedi), а ка сни је и Рај хен бах (Re ic hen bach), 
пред ло жи ли су тех ни ку ре дук ци је је зи ка ка ко у пре-
де лу вр ха, та ко и у сре ди шњим де ло ви ма исто вре ме-
но, чи ме су по сти гли дво стру ки ефе кат: с јед не стра не, 
сма њи ли су ду жи ну је зи ка, а с дру ге и ви си ну, од но-
сно укуп ну за пре ми ну је зи ка. Ба тлин (Bu tlin) и Хен дли 
(Han dley) опи са ли су екс ци зи ју је зи ка у об ли ку пот ко-
ви це, код ко је се екс ци зи ја пру жа од јед ног до дру гог 
ре тро мо лар ног пре де ла. По сто ји и ме то да цен трал не 
ре дук ци је је зи ка у об ли ку ди ја ман та. Кру чин ски (Kruc-
hinsky) је, има ју ћи у ви ду по кре тљи вост и осе тљи вост 
вр ха је зи ка, пред ло жио тран свер зал ну ре дук ци ју ко-
јом је очу вао врх је зи ка [13].

Нај че шће тех ни ке ре дук ци је је зи ка код ма кро гло-
си је су: тех ни ке пар ци јал не гло сек то ми је ти па кли на-
сте екс ци зи је (вер ти кал не и хо ри зон тал не), мар ги нал-
на екс ци зи ја, ам пу та ци ја вр ха је зи ка и ком би на ци је 
прет ход не три [14].

Иако су све опи са не хи рур шке тех ни ке за сма ње ње 
ма кро гло си је раз ли чи те, по треб но их је при ме њи ва-
ти од слу ча ја до слу ча ја. Успе шна ре дук ци ја омо гу ћа ва 
да је зик бу де сме штен иза ал ве о ла зу ба, а да пре о ста-
не до вољ но тки ва ко ји би мо гао да про тру ди ра и вла-
жи до њу усну [15]. Не за ви сно од иза бра не хи рур шке 
тех ни ке, ре дук ци ју ма кро гло си је тре ба из ве сти што 
ра ни је, ка ко би се из бе гле ра ни је на ве де не ком пли ка-
ци је. Та ко ђе, стал но тим ско над гле да ње бо ле сни ка, уз 
са рад њу ро ди те ља, нео п ход ни су за аде кват ну со ци ја-
ли за ци ју ових бо ле сни ка [16, 17].
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SUMMARY
Introduction In 1963 Beckwith presented a report on the first 
patient with extreme cytomegaly of adrenal cortex, hyperpla-
sia of kidneys and pancreas and Leydig cell hyperplasia. Wiede-
mann completed description of the new syndrome by adding 
umbilical hernia and macroglossia. The diagnosis is made based 
on the clinical signs of omphalocele or some other umbilical 
deformity, macroglossia, congenital asymmetry, visceromeg-
aly (liver, pancreas, and kidneys).
Case Outline A 16-month-old male child was admitted for 
examination because of macroglossia. He underwent examina-
tion on several occasions by an endocrinologist due to recurrent 
hypoglycaemic crisis. The patient was observed by a paediatric 
neurophysicatrist for disorders of mental development. Hypo-
glycaemia, muscular hypotonia of the anterior abdominal wall 

with umbilical hernia and macroglossia were observed by clini-
cal examination. Inratraoral examination revealed macroglossia 
with microstomia, suckling and swallowing difficulties, hypo-
tonia of the perioral muscles with increased salivation. It was 
therefore decided to perform surgical reduction of the promi-
nent tongue and develop good condition for nutrition, speech 
function and the development of orofacial system.
Conclusion The diagnosis of macroglossia is based on subjective 
clinical criteria such as the morphology and amount of protru-
sion of the tongue, difficulty in articulating sounds, breathing, 
and hypersalivation. Some authors have suggested that the 
tongue size may be analyzed radiographically with a cepha-
logram. Treatment of macroglossia is controversial because of 
the absence of objective clinical criteria.
Keywords: tongue; reduction; diagnosis; prognosis

Macroglossia and Beckwith-Wiedemann Syndrome
Dragan Krasić1, Predrag Radović1, Nikola Burić1, Dragana Krasić2, Zoran Pešić1, Goran Videnović3

1Hospital of Stomatology, Niš, Serbia; 
2Hospital for Mental Health, Clinical Centre, Niš, Serbia;
3Hospital of Stomatology, Medical Faculty, University of Priština, Priština

Примљен • Received: 04/02/2010 Прихваћен • Accepted: 11/06/2010


