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Resumen

Introduccién: El epignathus es un teratoma congénito, de la cavidad orofaringea, se presenta como
una masa de tejido que aflora al exterior a través de la cavidad oral, su histologia es benigna y puede
provocar obstruccién severa de la via aérea y/o digestiva. Al nacimiento es fundamental asegurar la via
aérea y después extirpar la tumoracién. Se presenta este caso por ser muy poco frecuente.

Caso Clinico: Recién nacido femenino, obtenido por via cesdrea por detectarse prenatalmente tumo-
racién mentoniana aparentemente, por la boca presentaba protrusiéon de tumoracién. Se aseguré la via
aérea con cdnula de Guedel. Se establece diagnéstico de teratoma intraoral: Epignatus. El reporte histo-
patolégico fue de teratoma intraoral. La evolucién a la fecha es satisfactoria con 6 meses de seguimiento.

Discusién: El epignatus es un teratoma de la cavidad oral, es infrecuente y protruye a través de la
boca. Es una patologia benigna, pero su mortalidad es elevada porque causa obstruccion de la via aérea
al nacimiento. El diagndstico prenatal puede establecerse con USG o RMN, y el tratamiento es la resec-
cién quirtrgica. Por su histologia que es benigna pricticamente esta libre de recidivas.

Palabras clave: Epignathus; Teratoma congénito; Teratoma de la cavidad oral.
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Epignatus:
Case Report

Abstract

Introduction: epignathus is a congenital teratoma of the oropharyngeal cavity, is presented as a mass
of tissue is exposed on the outside through the oral cavity, the histology is benign and can cause severe
obstruction of the airway and / or digestive tract. At birth it is essential to secure the airway and then
removed the tumor. We present this case because it is very rare.

Case report: A newly born female, obtained via cesarean for prenatally detected tumor apparently
chin, the mouth showed tumor protrusion. He secured the airway with Guedel airway. Establishing a
diagnosis of intraoral teratoma: Epignatus. The histopathological report was intraoral teratoma. The
evolution to date is satisfactory with 6 months follow up.

Discussion: epignatus is a teratoma of the oral cavity is rare and protrudes through the mouth. It
is a benign, but mortality is high because it causes airway obstruction at birth. Prenatal diagnosis can
be established with USG or MRI, and treatment is surgical resection. Because of its benign histology is

virtually free from recurrence.

Index words: Epignathus; Teratoma Congenital Teratoma of the oral cavity.

Introduccién

El primer caso de epignathus se reporté en
1856 y desde entonces han sido propuestas varias
clasificaciones que no se utilizan actualmente; en
1940 se diferencié a los teratomas oronasofarin-
geos en: dermoide, teratoma y epignathus segiin
el grado de complejidad y estructuras reconoci-
bles; del mismo modo, en 1945 se clasificé a es-
tos tumores de acuerdo al origen en: epiesfenoi-
de, epipalatino y epignathus.

En la actualidad se aplica el término epigna-
thus a cualquier teratoma congénito de la cavi-
dad orofaringea sin especificar el sitio de origen,
se presenta por lo general como una masa de teji-
dos que aflora al exterior de la cavidad oral, es un
tumor de histologfa benigna raro en la literatura
(menos de 60 casos), tiene un prondstico incier-
to y puede provocar una severa obstruccién de la
via aérea y/o digestiva.'

La incidencia estimada para los teratomas es
de 1/4000 nacidos vivos, de los cuales apenas un
2% son orofaringeos. La incidencia de epigna-
thus es de 1 en 35.000 a 200.000 nacidos vivos.

Se presenta con mayor frecuencia en mujeres
con una relacién 3:1.

Una vez extirpado no hay tendencia a la recu-
rrencia y se han descrito casos en todas las razas.?

El diagnéstico prenatal del epignatus puede
realizarse entre el segundo y tercer trimestre de
gestacién, mediante ultrasonografia o Resonan-
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cia Magnética (RMN), se detecta hasta en un
90% la presencia de un tumor lobulado, sélido-
quistico, con calcificaciones en su interior que
se proyecta desde la frente, cara o cuello, y pue-
de asociarse a otras malformaciones congénitas:
Anoftalmia, displasia renal bilateral, meningoen-
cefalocele, sindrome de Pierre Robin, hipoplasia
de cuerpo calloso, etc.

El polihidroamnios, asociado a una burbuja
gdstrica ausente, se manifiesta hasta en 34% de
los casos y es generalmente el motivo de deriva-
cién a centros de mayor soporte técnico; fisiopa-
tolégicamente obedece a la obstruccién mecani-
ca que ejerce el tumor sobre la deglucién.’

En la mayoria de los casos las estructuras ce-
rebrales son normales y no hay signos ecogrificos
de hipoplasia pulmonar.

La ecografia tridimesional apoya en la inves-
tigacién prenatal ofreciendo imdgenes mds com-
prensibles sobre el sitio del tumor y sus depen-
dencias; mientras que el Doppler color evalta el
flujo sanguineo entre el tumor y la circulacién
fetal, asi como la presencia de cortocircuitos ar-
terio-venosos que podrian desencadenar insufi-
ciencia cardfaca del alto volumen.

Su presencia se asocia a una tasa de mortali-
dad alta por obstruccién severa de la via aérea
durante el periodo neonatal, la supervivencia
es baja segin la mayoria de las series y depende
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Defectos faciales

Faladar hendido, lengua bifida,Mariz
bifida

Sindrome Pierre Robin

Micrognatia, Glosopiosis
Compromiso respiratorio

descompensacion cardiaca

Defectos cardiacos Hipoplasia de ventriculo izquierdo
Hipoplasia pulmonar
Defeclos por Placentomegalia, Hidrops faetalis

Otros Quiste bronguial, duplicacion de la

hipdfisis, hipertelorismo, ano imperforado

uadro

en gran medida de las posibles malformaciones
asociadas. Yapar reporta el caso de un epignatus
asociado a anoftalmia y displasia renal bilateral.
Abendstein encontré alteraciones del cromoso-
ma 1 y mayor probabilidad de desarrollar polihi-
dramnios fetal.

En una de las mayores series publicadas hasta
la fecha, Vandenhaute y Leteurtre, comentan 3
casos, todos ellos asociados a otras malformacio-
nes como el sindrome de Pierre Robin y menin-
goencefalocéles. Se han descrito malformaciones
asociadas hasta en un 6% de los casos, las cuales
se enlistan en el Cuadro 1.7

Se trata de teratomas o tumores teratoides que
generalmente afloran por cavidad oral y que pue-
den tener diferentes tamafos y origenes (paladar,
orofaringe, bolsa de Rathke, etc).

Aunque histolégicamente se trata de tumo-
res benignos, que contienen elementos de las
tres hojas germinales: ectodermo, mesodermo y
endodermo con un diferente grado de organiza-
cién. Se desconoce con precisién su etiologia; sin
embargo se han planteado diversas teorias res-
pecto a su origen:

a) Originado en células pluripotenciales de la
porcién adyacente a la bolsa de Rathke.

b) Migracién de células germinales primor-
diales desde el dorso de la linea media del saco
embrionario hacia el polo cefilico adoptando
diversas localizaciones como mediastino, cuello,
nasofaringe y cerebro a nivel pineal e hipotald-
mico.

¢) Remanente de gemelo siames.?

El sitio de origen parece ser el canal craneofa-
ringeo, en un defecto del hueso esfenoides donde

la membrana bucofaringea, la bolsa de Rathke y
la notocorda estdn relacionadas intimamente.

La implantacién puede ser dnica o mdlti-
ple y la mayoria tiene su punto de fijacién en
el paladar duro (39%), otras localizaciones son:
nasofaringe (34%), esfenoides (15%), orofaringe
(10%), maxilar (5%), etmoides (5%) y septum
nasal (5%). Pocos casos describen una extensién
intracraneal cuyo prondstico es fatal.

Estudios de citogenética han demostrado que
el tumor tiene idéntico cariotipo al fetal lo que
apoya al origen mitdtico de una célula diploide
totipotencial, solo se han reportado cuatro casos
de asociacién con aberraciones cromosémicas
como 45,X/46,X,r(X) mosaicismo, trisomia 13 y
duplicacién del 1q y 19p e inversién proximal de
1q. No son de herencia mendeliana ni poligéni-
ca, tampoco hay evidencia que se produzcan por
factores del medio ambiente.?

Las manifestaciones clinicas del epignathus
tienen un amplio espectro, desde no presentar
sintomas hasta causar la muerte; comdinmente se
reconoce al nacimiento o en los primeros dias de
vida excepto en las instancias donde el tumor es
tan pequefio que obviamente es asintomitico.

No hay dificultad para el diagnéstico de tu-
mores grandes y su clinica dependerd natural-
mente del tamano y la localizacién de la lesidn;
presentado grados variables de disnea, dificultad
para la succién, deglucién y vémito.

Los tumores con pediculos cortos que obs-
truyen completamente la nasofaringe causan
sintomas severos; mientras que los tumores con
pediculos largos se caracterizan por sintomas in-
termitentes como tos, cianosis y disnea.

Los tumores gigantes provocan una grave in-
suficiencia respiratoria obstructiva, generalmente
fatal, sino es tratada adecuadamente en el peri-
parto o en el periodo neonatal.’

Debe hacerse diagnéstico diferencial con
otros tumores nasofaringeos, originados ya sea
en tejido neural, en érganos adyacentes u otros
tejidos, como se mencionan en el Cuadro 2.

El manejo va de la mano con un diagnéstico
en el periodo prenatal, de esta manera ayuda a
la anticipacién del problema de la via aérea al
momento del parto.

Tumores Originados del
tubo neural

Meningoceles, Tumor Reurceciodénmioo,
Meuroblastoma cifatorio, Retinoblastoma y
glioma nasal.

Tajido Odontogénico actopico, Tiroides
ectapica, Epulis gigante
Rabdomiosarcoma congénito, Linfangioma,
Higrama quistico.

Si no se evidencian signos de compromiso he-
modindmico fetal, el primer objetivo es llegar al
término del embarazo, en caso de prever un par-
to de pretérmino asegurarse de inducir madurez
pulmonar.

| Tumores Originados an
tejidos vacinos

Oitres fumores

Cuadro 2
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Tras el nacimiento es fundamental asegurar la
via respiratoria, la mayor complicacién de esta
condicién es el compromiso respiratorio por obs-
truccion de la via aérea superior, en ocasiones es
imposible la intubacién y se precisa una traqueo-
tomia urgente, afortunadamente en el caso que
presentamos, se pudo colocar cinula de Guedel
y esto permité el asegurar la via aérea, y de esta
manera planear la cirugia definitiva.

Posteriormente, se procede a extirpar la tumo-
racion, evitando cirugfas radicales que puedan
afectar, en caso de supervivencia del paciente,
el habla, deglucién o desarrollo facial. El trata-
miento definitivo consiste en la reseccién com-
pleta del tumor para alcanzar el total control de
la via aérea.

Los epignathus con pequefio pediculo prove-
nientes del paladar duro se extirpan con electro-
cauterio y ligadura de los vasos de mayor calibre,
mientras que aquellos que involucran parcial-
mente los vasos de la base del crineo, incluyendo
fosa pituitaria, la reseccién total puede ser impo-
sible en el primer abordaje.

Son contraindicaciones quirtrgicas aquellos
teratomas con hidrocefalia o extensién intracra-
neal, compromiso de la base del crdneo, necesi-
dad de una cirugia radical que impida la recons-
truccién anatémica y por lo tanto el habla y la
deglucién.?

Postquirtrgicamente se debe evaluar las re-
currencias locales, deformidad facial, irregula-
ridad dentaria, mala oclusién de la mandibula.
Las mediciones seriadas de alfa feto proteina son
un buen pardmetro para controlar las recidivas
tumorales; ademds del respaldo con TAC o arte-
riografia para evaluar la extensién, plantear una
nueva reseccién quirurgica y evitar de esta mane-
ra problemas en la alimentacién y compromiso
respiratorio.

Si la cirugfa de la recidiva no es exitosa, la
quimioterapia es una opcién; la radioterapia estd
contraindicada en pacientes pedidtricos, por las
complicaciones a largo plazo.

Actualmente algunos autores proponen que
dependiendo del tamano del tumor y descarta-
da la existencia de compromiso intracraneano se
debe discutir la necesidad de un EXIT (ex ttero
intrapartum treatment) a efectuarse en el mo-
mento del parto.

El EXIT es una técnica orientada a establecer
una via aérea segura en el momento del parto en
fetos con riesgo de obstruccidén aérea; esencial-
mente consiste mantener el intercambio gaseoso
materno fetal sin seccién del cordén mientras se
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controla la obstruccién y se crea una via aérea
permeable.*

Se deduce que el prondstico depende del ta-
mano del tumor, el grado de distorsién de la
cara, el grado de obstruccién de la via aérea, la
histologia y las anomalias congénitas asociadas.

Existen reportes de sobrevida de nifios con
epignathus gigantes, algunos de ellos requirieron
reconstruccién del paladar con cirujanos recons-
tructores.

Si se evita la dificultad respiratoria estos pa-
cientes pueden sobrevivir con problemas mini-
mos como deformidades faciales, subluxacién
de la mandibula e impedimentos menores en el

habla.

Un fisioterapista y fonoaudiélogo deben invo-
lucrarse en el manejo del paciente postoperado
para asegurar una recuperacién completa de la
deglucién y succién.’

Caso Clinico

Recién nacido femenino, producto de primer
embarazo de padres jévenes, aparentemente sa-
nos, quien se obtuvo via cesdrea por diagndstico
prenatal de tumoracién mentoniana, no vigoro-
so con Apgar 3-6-8-9-9 registrado a 1, 5, 10, 15
y 20 minutos.

Se aspir6 la cavidad oral, y se le aseguré la
via aérea con cdnula de Guedel por protrusién
obstructiva de la cavidad oral, que comprometia
la permeabilidad de la via aerea, de aproximada-
mente 3 x 3 cm, de coloracidn rojiza, bordes re-
gulares, con presencia de membrana externa, in-
tegra y tensa, la cual aparentemente no dependia
de la lengua, con pediculo hacia la pared lateral
de la nasofaringe.

Peso 3050 gr, Talla 46 cm, perimetro cefélico
de 36 cm, perimetro toricico de 35, perimetro
abdominal de 31 cm, Capurro de 39 SDG. El
resto de aparatos y sistemas sin alteraciones.

Se inicia manejo con liquidos parenterales y
antibiético sistémico, asi como analgesia trans-
rectal.

A las 24 horas de vida se observa la lesién in-
traoral de manera macroscépica con disminucién
de tamano, cambio de coloracién hacia violdcea,
con deshidratacién externa aparente, menciona-
da disminucién de dimensién permite un mejor
manejo de la via aérea.

Se realiza tomografia axial computada donde
se descarta componente intracraneano, evaluan-
do la masa intraoral de 2 x 3 cm, con presencia
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de calcificaciones en su interior, con pediculo en
la pared lateral izquierda de nasofaringe.

Con el comportamiento clinico y el apoyo
radiolégico se diagnéstica Teratoma Intraoral:
Epignatus, por lo cual, a las 48 hrs de vida es
llevada la paciente a quiréfano, y bajo aneste-
sia general balanceada se realiza, reseccién total
del tumor, descartando presencia lesién residual
bajo visién directa, posteriormente se introdu-
jo nasofibroscopio de 2.7 french de 30 grados,
valorando permeabilidad asi como descartando
lesiones iatrogénicas, sin observar tejido tumoral
residual. Se realiza hemostasia, y se da por termi-
nado el evento quirurgico.

Durante el transoperatorio el segundo ayu-
dante secciona el tumor, con evidencia macros-
copica de tejido de caracteristicas 6seas y dientes.
Dato que se corroboré por histopatologia, quien
emite diagndstico de Teratoma intraoral.

La paciente cursa el postoperatorio en buenas
condiciones generales, inicia via oral a las 24 hrs
postintervencion, se egresé a casa 4 dias después,
y actualmente presenta adecuado crecimiento,
sin datos de disfuncién velopalatina, sin altera-
cién de la articulacién temporomandibular.

Discusién

Como se menciond en la introduccién de este
trabajo el epignatus es una entidad patolégica
infrecuente, se trata de un tumor tipo teratoma
que generalmente protruye a través de la cavidad
oral, teniendo como origen anatémico el paladar
duro.

Aunque desde el punto de vista histoldgico es
una patologia benigna, la asociacién a mortali-
dad es alta, relacionado esto dltimo por obstruc-
cién de la via aérea durante el periodo neonatal.
Existen anomalias congénitas asociadas en el 6%
de los casos.

El diagnédstico generalmente se establece de
manera prenatal mediante ultrasonografia o con
Resonancia Magnética Nuclear, como en el caso
de nuestra paciente, quien fue sometida a ultra-
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sonido, el cual reporté “tumoracién de regién
mentoniana’, lo cual de manera retrospectiva de-
bié reforzarse con Resonancia Magnética, ya que
el origen anatémico reportado de manera erré-
nea, pudo traer como consecuencia dificultades
en el manejo de la via aérea durante el parto.

Afortunadamente la lesién, permitié colocar
la cinula de Guedel, y con esto mantener sin
problemas a nuestro paciente.

Por otro lado la falta de evidencia para descar-
tar lesién intracraneal, nos llevé a invertir mds
tiempo para realizar la tomografia, misma que
reportd sin lesiones en sistema nervioso central.
Una aportacién por nuestra parte a la técnica
quirtrgica, es el utilizar el nasofibroscopio para
descartar lesién residual, y confirmar adecuada
permeabilidad de nasofaringe, procedimiento de
apoyo que no encontramos reportado en los ca-
sos documentados en la literatura actual.

La paciente se egres6 y cursa asintomatica, el
seguimiento clinico serd apoyado mediante Re-
sonancia Magnética, evitando exposicion a ra-
diacién, que involucra el monitoreo con Tomo-
graffas Computadas.
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