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RESUMEN

El epignathus es un teratoma congénito de locadimamrofaringea que protuye por la boca y
que produce una severa obstruccion de la via aérealta tasa de mortalidad (50%). Su
pronéstico depende del tamafio del tumor y del g@el@bstruccién de la via aérea. La
muerte puede ocurrir después del nacimiento debidsfixia. El siguiente documento tiene
por objeto presentar un caso de un Epignathus astigndo como una tumoracion fetal
gigante y hacer una breve revision de la literatmrauanto a su diagnostico y manejo.

PALABRAS CLAVES: Epignathus, teratoma neonatal, diagndstico, triatabm intraparto
extrauterino

SUMMARY

Epignathus is a congenital teratoma located inotiepharynge, which protrudes through the
oral orifice producing severe airway obstructiom @ high mortality rate. Prognosis depends
on the size of the tumor and the degree of aira@struction. Mortality of the newborn can
be produced due to asfixia. The objective of tHiefang document is to report a case of
Epignathus diagnosed as a giant fetal tumor antbnpera short review of the literature
regarding its diagnosis and management.
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INTRODUCCION
El Epignathus es un tumor congénito raro del tipolak teratomas extragonadales, cuya
incidencia es de 1 en 20.000 a 40.000 nacidos {iWosSu localizacion orofacial y cervical
es del 5% (2). Se reporta mayor frecuencia en $&xenino (4 a 1) (3-5), no habiendo
predisposicion racial. Las posibilidades de reaneia son minimas y aunque son benignos el
cambio hacia malignidad incrementa el riesgo (#)sté escasa literatura sobre Epignathus y
la mayoria de los informes son reportes de casos.
Etiologia: Sus factores causales son todavia tosieexistiendo actualmente diversas teorias:
1) Su origen en células diploides totipotencialeslal porcion adyacente a la bolsa de
Rathke (5-7). Estudios de citogenética han demdstque el tumor tiene idéntico
cariotipo al fetal lo que apoya el origen mitétam®una célula diploide
totipotencial.
2) Células germinales que migran desde el dorda tirea media del saco embrionario
al polo cefalico, localizdndose en mediastino llou@asofaringe y cerebro a nivel
pineal e hipotalamico (8).
3) Desarrollo anormal de un gemelo unido (5-9)alEsobria es apoyada por la evidencia
de que los teratomas se originan en los sitioselwgemelos unidos ocurren.

No se ha demostrado herencia mendeliana, poligémnide medio ambiente.

MANIFESTACION CLINICA

El cuadro clinico del epignathus tiene un ampéipeetro, desde no presentar sintomas hasta
causar la muerte; comunmente se lo reconoce anr@atdb o en los primeros dias de vida
(10% antes de los 2 meses y del 65 al 90% maslallds 4 meses de edad), excepto en las
instancias donde el tumor es tan pequefio que obwienes asintomatico. No hay dificultad
para el diagnéstico de tumores grandes y su cloegeenderd naturalmente del tamafio y la
localizacion de la lesion; presentando grados bkasade disnea, dificultad para la succion,
deglucion y vomito. Los tumores con pediculos cortme obstruyen completamente la
nasofaringe causan sintomas severos; mientras aguéuinores con pediculos largos se
caracterizan por sintomas intermitentes como t@sosis y disnea. Los tumores gigantes
pueden provocar la muerte después del nacimiefidl@@ asfixia por obstruccion de la via
aérea sino son tratados adecuadamente en el peripaen el periodo neonatal (10).
Adicionalmente se han descrito malformaciones aslasi hasta en un 6% de los casos.

DIAGNOSTICO PRENATAL

El Unico signo “clinico” de sospecha, suele serutgro grande para la edad gestacional
debido a la asociacion de polihidramnios y tamagitadnasa (11). El diagndstico prenatal es
posible mediante la ecografia, detectandose comaumnor con componentes quisticos,
sélidos o mixtos y con tipos ecdgenos secundaréreas de necrosis tumoral, degeneracion
quistica, hemorragia interna o calcificacion (7).pBlihidramnios, asociado a una burbuja
gastrica ausente, se manifiesta hasta en el 3466 @dasos; fisiopatoldgicamente obedece a la
obstruccién mecanica que ejerce el tumor sobree¢gudion (5,7,12). En la mayoria de los
casos las estructuras cerebrales son normalespieettia es estdndar y no hay signos
ecograficos de hipoplasia pulmonar. La Ecografigintiensional (11) apoya en la
investigacion prenatal ofreciendo imagenes mas oemsfbles sobre el sitio del tumor y sus
dependencias; mientras que el Doppler color evaliftujo sanguineo entre el tumor y la
circulacion fetal, asi como la presencia de cortodios arterio-venosos que podrian
desencadenar insuficiencia cardiaca, hepatomegplagentomegalia, hidrops fetal y
hemorragia del tumor (13). La Tomografia ayuda lanitar mejor la masa. La Resonancia
Magnética es de gran valor para definir la extengiéotros 6rganos y ofrece una mejor



visualizacion de los planos anatémicos asi comonuangor resolucion en la composicion de
los tejidos (10-14). Para el diagndstico histologiciede realizarse una biopsia con aspiracion
con aguja fina. La determinacion de niveles séridesalfa-feto proteina y gonadotropina
coridnica posterior a la reseccion quirtrgica dseaitel seguimiento ante la posibilidad de un
teratoma recurrente (5-13).

MANEJO

El diagndstico de esta anomalia en el periodo fakms fundamental para su manejo.
Estudios de ultrasonografia estan indicados paradlaitorizacion del volumen del liquido
amniético, tamafio del tumor y bienestar fetal 8o hay compromiso hemodinamico fetal,
el objetivo es llegar a término el embarazo. Enocae polihidramnios: realizar
amniocentesis, maduracion pulmonar y ceséarea patar éa distocia (1). Es importante
contar con un equipo médico pediatrico y quirirggooel momento de la cesarea, capaz de
practicar una traqueostomia cuando no sea posibitgubacién endotraqueal. Dependiendo
del tamafo del tumor y descartada la existencieodgromiso intracraneano se discutira la
necesidad de un EXIT (ex utero intrapartum treatjrerefectuarse en el momento del parto.
El EXIT es una técnica orientada a establecer uaaagrea segura en fetos con riesgo de
obstruccion aérea; esencialmente consiste en nengéintercambio gaseoso materno fetal
sin seccion del corddn mientras se controla larobsibn y se crea una via aérea permeable a
la vez que permite realizar multiples procedindsentomo laringoscopia, broncoscopia,
tragueostomia, administracion de surfactante, degieEsion de la tumoracion, reparacion del
defecto que pone en peligro la vida y una vez guessguran las vias respiratorias, se corta el
cordon y se termina la ceséarea (5,7). La Mortalielstd asociada a la demora en obtener una
via aérea y ventilacion efectiva al nifio. Las Caoggiones mas frecuentes son: a.
Hemorragias intratumoral prenatal o intraparto proeluce descompensacion fetal y muerte;
b. Polihidramnios con sobredistensién uterina atamelo el riesgo de parto pretérmino y
atonia uterina; c. Obstruccion ureteral maternaltasdo en oliguria, anuria y/o fallo renal.

REPORTE DEL CASO

Se trata de una secundigesta de 21 afios, provewientriunfo remitida al Hospital Gineco-
Obstétrico Enrique C. Sotomayor con el diagnostieo Enfermedad Trofoblastica mas
Polihidramnios. En esta casa asistencial se relalizara Ecografia resultando el diagndstico
de gastrosquisis complicando una gestacion deeBzarsas. Se hall6 también un gran
polihidramnios (Figura 1). Una segunda Ecograb#D reporta Embarazo Gemelar de 32
— 34 semanas con un primer gemelo normal y un @elmelo Acardio Acéfalo (Figura 2 y
3). Se efecttan dos amniocentesis terapéuticasrediza una cesarea programada previo
consentimiento de los padres, autorizacién de DibacTécnica y con la presencia de jefes
de cirugia, anestesiologia y neonatologia. Sermbti® recién nacido vivo, femenino, con un
peso de 1,800 gr, una talla 43 cm, Perimetroicefde 31cm, perimetro toracico 26 cm y un
perimetro abdominal de 25cm. Nace con un puntajgaApe 3,5,5, 2 a los 1,5,10, y 15
minutos respectivamente y una edad gestacionab der®anas por Ballard modificado. Se le
aspira liquido amnidtico sanguinolento de viagagsuperiores, administrando oxigeno por
canula, mascarilla, intubacién endotraqueal y tagtomia.

Llamaba la atencion la tumoracion de aproximadaend@ cm por 30 cm con pediculo que
emergia de la cavidad oral desde la parte supdebpaladar duro, pardtida y base de la
lengua lado derecho (Figura 4). Macroscopicameatpresentaba la tumoracion como una
masa grande multilobulada de aspecto botroide,ugercie irregular, con zonas soélidas
duras de aspecto 6seo y multiples cavidades detasgeistico con contenido gelatinoso y



zonas de aspecto rugoso cubierto parcialmenteipby pelos y de un peso aproximado de
1,615 gr. (Figura 5)

Con respecto al recién nacido este se presentabalifioultad respiratoria severa, se le
administr6 oxigeno por mascarilla, posteriormesgententd intubacion endotraqueal y ante
la dificultad por la tumoracion se realiza traquensa mas ventilacién asistida con presion
positiva. Permanecio con mala perfusion, ruidodiaaos ritmicos, no soplos, pulsos débiles,
tono y reflejos marcadamente disminuidos, fontanelano tensa, abdomen blando, higado
de 3 cm por debajo del reborde costal, eséfagopaspaano permeable y extremidades
aparentemente normales.

Se realiz6 clampeamiento y corte de la masa d dilepediculo. Aparentemente masa
realiza secuestro sanguineo y el recién nacidetgiora a pesar de manejo y fallece a la 1
hora 18 minutos de vida. El resultado definitive Blatologia fue Teratoma Maduro. La
autopsia del recién nacido revel6 signos de hipggigeralizada, tumor residual de teratoma
maduro en base de la lengua, sin anomalia comagéaitsus 6rganos. El estudio genético
(Cariotipo) fue normal 46 xx .

DISCUSION

Los teratomas de localizacion orofacial y cervisalipan el 5% de todos los teratomas. El
teratoma nasofaringeo (Epignathus) es una tumaoracié etiologia desconocida,
extremadamente inusual y la mayoria de sus infosoe$n realidad reportes de casos como
el nuestro. El diagndstico ecografico prenataltdeitoma tiene un impacto importante en la
atencion prenatal, perinatal y postnatal de fetestados por este tumor.

La supervivencia y el resultado final éptimo defratema depende de la anticipacion y el
reconocimiento de los fendmenos fisiopatoldgicostero que rigen la atencion Obstétrica y
Quirurgica especifica. El pronéstico esta dadogbhdamano y la localizacion de la lesion. El
tratamiento individualizado de cada caso, debeniateconseguir: llevar al feto a término,
madurar los pulmones, realizar Amniocentesis teriqes (si el caso lo amerita), efectuar
una cesarea electiva, contar con un equipo medid@fico y quirargico en el momento del
parto y realizar el EXIT (ex utero intrapartumatiaent). La mortalidad es del 80 al 100% en
nifios no tratados y disminuye del 9 al 17% entados quirdrgicamente, por esta razon la
intubacién orotraqueal estd indicada en todos kseptes con presencia o ausencia de
sintomas. En el presente caso a pesar de las i@siltipciones tomadas por el equipo médico
quirargico y neonatal, el neonato fallece a la hpra8 minutos de vida. ElI Diagndéstico
histol6gico fue de Teratoma Maduro de la base derlgua, el estudio genético revel6 un
cariotipo Normal 46 XX y el resultado de autodsiade un feto sin anomalias congénitas.

FIGURAS



Figura 1. Primera ecografia realizada (2 D Bidimensional),
donde se observa dreas quisticas, salidas v mixtas flotande en la
cavidad amnigtica en que se dingnostica inicialmente gasirosguisis
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embarazo gemelar, fer gemelo normal v el 2do gemelo
Acdrdio-Acefalo que correspondia a fa masa.



Figuwra 3. Ecografia 30 7 412 de la misma masa gue

el e ."l;'.'ll.'l_'.'.r-'.'.l CCHT |'l!J {'In'l"l'l'_||l.r"|lllull.

Figura 4. Al momento de nacer producto de sexo femening con

tumoracidn gue nace de la hoca: Teratoma Nasofaringeo ( Epignaihis).



Fignra 3. Gran moracion (jerotomo nascfuringec) de

40 cm x 30 em y peso de 1615 gr, en relacidn con recién
nacide gue mide 43 cm ¥ pesa 1,800 gr.
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Leyendas a las Figuras

Figura 1. Primera ecografia realizada (2 D Bidimensionai)jdk se observa areas quisticas,
sélidas y mixtas flotando en la cavidad amniética quie se diagnostica inicialmente
gastrosquisis.

Figura 2. Diagnostico 3D / 4D donde se diagnostica como eazioagemelar, ler gemelo
normal y el 2do gemelo Acéardio-Acéfalo que corresfia a la masa.

Figura 3. Ecografia 3D / 4D de la misma masa que esta anioel con la cara fetal.

Figura 4. Al momento de nacer producto de sexo femeninotgororacion que nace de la
boca: Teratoma Nasofaringeo (Epignathus).

Figura 5. Gran tumoracion (teratoma nasofaringeo) de 4 &0 cm y peso de 1,615 gr,
en relacion con recién nacido que mide 43 cm @ pe’00 gr.



