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Epignatus - Revision de casos en el Hospital
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Summery

Epignathus is a teratoma that you can found in
soft palate or rhinofaringe, growing preferently
through the mouth, sphenoid sinus and cranes.
Frecuently, they are benings tumors. Less of 10 %
presents anomalies and represent 4% of neonatal
teratomas. We present eight clinic cases who have
been diagnostic as Epignatus in Pediatric Hospital
«Sor Maria Ludovica» of La Plata, between 1995-
2008. They were resolved by surgery.

Keywords: Ephignatus- Teratoma- Respiratory
distress in new borns.

Resumen

Epignatus es un teratoma que anida en el pala-
dar blando o en rinofaringe, con crecimiento prefe-
rentemente hacia la boca, aunque puede crecer ha-
cia el esfenoides y crdneo. Habitualmente son be-
nignos. Menos del 10% presentan anomalias asocia-
das y corresponden al 4% de los teratomas
neonatales. Presentamos una serie de ocho casos
diagnosticados como epignatus en el Hospital
Pediatrico Sor Maria Ludovica de La Plata, durante
el periodo 1995 -2008, los que fueron resueltos
quirtrgicamente.
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Palabras claves: Epignatus- Teratoma- dificultad
respiratoria en recién nacidos.

Introduccion

El teratoma congénito de la orofaringe, denomi-
nado epignatus, es una patologia rara y se caracteri-
za por tener tejidos que proceden de las tres capas
germinales y pueden contener érganos diferenciados
(1). Cuando por su tamafio protruye por la boca pro-
ducira diversos grados de obstruccion respiratoria
que determinara la urgencia de la resolucién quirtr-
gica (2-3).

La incidencia es de 1 en 35.000 a 200.000 nacidos
vivos. Se presenta con mayor frecuencia en mujeres
con una relacién 3:1. No hay tendencia a la recurrencia
y se han descrito casos en todas las razas.

La etiologia es desconocida, .pero los estudios de
citogenética ha demostrado que el tumor tiene idén-
tico cariotipo al fetal, lo que apoya al origen mitético
de una célula diploide totipotencial. Otros postulan
el crecimiento abortivo de un gemelo.

La implantacién puede ser tinica o mdltiple y la
mayoria tiene su punto de fijacién en el paladar duro
(839%). Otras localizaciones son: nasofaringe (34%),
esfenoides (15%), orofaringe (10%), maxilar (5%),
etmoides (5%) y septum nasal (5%). Los casos
descriptos con una extensién intracraneal han tenido
siempre una evolucién terminal.

El diagndstico prenatal del epignatus suele reali-
zarse con ecografia y puede asociarse a otras malfor-
maciones congénitas, como anoftalmia, displasia re-
nal bilateral, meningoencefalocele, lengua bifida, sin-
drome de Pierre Robin e hipoplasia del cuerpo callo-
s0. Suele acompanarse de polihidramnios.
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El diagnéstico definitivo se realiza mediante la
anatomia patolégica.

Si bien hubo varias clasificaciones de acuerdo al
lugar de implantacion, en la actualidad se aplica el
término epignatus a cualquier teratoma de la cavi-
dad orofaringea sin especificar el sitio de origen. El
término de epignatus verdadero o fetus in fetus, co-
rresponde a teratomas en que se evidencia la forma-
cién de columna vertebral, indicando que el feto ha
pasado la primera etapa de gastrulacion, formacién
de tubo neural, metamerizacién y desarrollo simé-
trico alrededor del eje. En estos casos los érganos
revelan un desarrollo sincrénico y por lo tanto tie-
nen el mismo grado de maduracién. Por lo tanto el
fetus in fetus y los teratomas no son entidades dis-
tintas, sino que constituyen dos patrones de la mis-
ma patologia con diferente grado de maduracién.

Las publicaciones internacionales sobre esta pa-
tologia son escasas y se refieren a casos aislados. Una
de las mayores estadisticas publicadas por
Vandenhaute y Leteurtre aporta tres casos, todos aso-
ciados a otras malformaciones, como el sindrome de
Pierre Robin y meningoencefalocele (4), por lo que
nos parece apropiado presentar los ocho casos trata-
dos quirtirgicamente en nuestro hospital, que ade-
mas en su totalidad han tenido una resolucién favo-
rable.

Casos clinicos
Caso 1:

H]J, 4 dias de vida. Sexo femenino. Madre de 26
afnos. Formacion exofitica a nivel de techo de boca,
de inicio superior, con cubierta epidérmica. Al ingre-
so dificultad respiratoria y trastornos de la alimen-
tacion. La resonancia nuclear magnética (RNM) de
macizo facial mostrd lesién heterogénea, con pro-
longacioén inferior que excede la cavidad bucal. Se
realiz6 exéresis quirtrgica completa. El diagnéstico
anatomopatolégico fue de teratoma maduro
(epignatus).

Caso 2:

TK, 4 dias de vida. Madre de 24 afios. Cuadro res-
piratorio desde el 1" dia de vida. Es estudiada y de-
rivada para su manejo. Al ingreso dificultad respira-
toria moderada y alimentacién por sonda naso-
gastrica. Present6 al ingreso masa palpable
laterocervical, que hace protrusién y desplaza via
aérea, lo que se corrobora con estudio de tomografia
axial computada (TAC). Se realizé tratamiento qui-
rurgico via endoral completa. Diagndstico: teratoma
maduro. Seguimiento sin complicaciones.

Caso 3:

V], 18 dias de vida. Madre de 29 afios. Ingresa
derivada por tumoracién endoral, pediculada des-
de el techo faringeo, con grosera dificultad respira-
toria, en asistencia respiratoria mecanica (ARM). Se
realiz6 puncién aspiracion con aguja fina (PAAF) que
fue negativa para células neoplésicas con patrén
teratomatoso, llegdndose a diagndstico presuntivo
clinico de epignatus. La RNM mostré masa
heterogénea en T2, con ocupacion de cavidad bucal
y prolongacién en retrofaringe, con zonas
hipointensas (necrosis) en su interior. Se solicitaron
alfa-fetoproteinas (AFP) que fueron elevadas por la
edad. Se realiz¢6 cirugia completa por via endoral y
al seguimiento de 2 afios no ha presentado recidivas,
con crecimiento pondoestatural de acuerdo a tablas.
El diagnostico anatomo-patoldgico fue de teratoma
maduro (epignatus).

Caso 4:

GEF, 90 dias de vida. Madre de 21 afios. Paciente
derivado en grave estado general, con dificultad res-
piratoria severa, en ARM, con intubacién oral por
obstruccién nasal posterior detectada en el ler. dia
de vida. Buen estado general al ingreso. Por Rx late-
ral se observé masa calcica ubicada en faringe. Se
realizé6 RNM con contraste que mostré tumoracién
redondeada de contornos calcicos, con formaciones
internas de mayor densidad. Se realiz6 cirugia com-
pleta por via oral, con extracciéon de masa tumoral
que al corte presento caracteristicas fetiformes, des-
cartando la posibilidad de fetus in fetus por la au-
sencia de columna en la formacién tumoral.

Diagnéstico final de teratoma fetiforme
(epignatus).

Caso 5:

HT, sexo femenino, 20 dias de vida. Madre de 32
afios. Derivacién por obstruccién nasal posterior.
Hallazgos similares al caso anterior con formacién
célcica, redondeada en faringe posterior y dificultad
respiratoria. La TAC mostré imagen célcica en farin-
ge, de 3 cm de didmetro. Se realiz6 la exéresis com-
pleta, comprobandose la permeabilidad de vias res-
piratorias superiores (nasal) con recuperacién y alta
asintomatica. El diagnéstico final fue de teratoma
maduro (epignatus).

Caso 6:

HAI, sexo femenino, 15 dias de vida. Madre de 28
afos. Paciente que es derivada por dificultad respi-
ratoria. Ingresa con cdnula de mayo. Present¢ al exa-
men tumoracién en rinofaringe. La radiografia de
ingreso mostré ocupacién del cavum por masa de
partes blandas. La TAC detecté masa de 2,5 cm de
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didmetro, heterogénea. Abordaje quirtrgico
transpalatino con extirpaciéon completa. Diagnosti-
co: Teratoma.

Caso 7:

BA, sexo femenino, 10 dias de vida. Derivacion
por obstruccién nasal posterior por una formacion
pediculada de rinofaringe, presentando también una
lengua bifida.

Reseccién de la formacion por via oral, con recons-
truccion de la lengua en la misma cirugia.

Diagnostico: Teratoma.

Caso 8:

J. S. sexo masculino, 48 hs. de vida, que ingresa en
ARM con diagnéstico de estridor severo. La
fibroscopia nasal detecta formacién en el cavum y la
TAC muestra una imagen quistica a ese nivel. La
puncién y la biopsia son informadas como material
proteindgeno.

Se extirpa totalmente por via oral. Diagndstico:
Teratoma maduro con areas de evolucién a tumor
del seno endodérmico. Las AFP descendieron de 53,9
mg/1 antes de la cirugia, a 16,8 mg /1 en el control
posterior a los 60 dias.

Discusion

El epignatus es una de las patologias congénitas
menos frecuentes que se encuentran publicadas (5-
6). Dentro de los teratomas sélo corresponden al 2%
de ocurrencia (7).

Se trata de tumores que generalmente ocupan o
afloran por la cavidad oral y que pueden tener dife-
rentes tamafios y lugares de insercion (paladar,
orofaringe, bolsa de Rathke, etc.) (8).

Aungque histolégicamente son benignos, estan aso-
ciados a una alta tasa de mortalidad por obstruccién
severa de la via aérea durante el periodo peri y
neonatal, agravado también por la asociacién fre-
cuente con otras alteraciones congénitas.

El diagnostico se realiza normalmente mediante
ecografia prenatal durante el segundo o tercer tri-
mestre de la gestacién, por lo que normalmente el
parto se realiza por cesarea para evitar el sufrimien-
to fetal (5-9-10). Con el control antenatal ecografico
se puede mejorar el control y la oportunidad de rea-
lizar el parto por via alta y con cirugia temprana
mejorar la sobrevida (11).

La primera medida luego del nacimiento es ase-
gurar la via respiratoria del recién nacido, a veces

con intubacién o con traqueotomia de urgencia, lo
que permite planear la cirugia de exéresis total en el
menor tiempo posible luego de estabilizar al pacien-
te y realizar los estudios correspondientes, median-
te tomografia computada, resonancia nuclear mag-
nética y laboratorio como alfa-fetoproteinas, etc. (12).

Si bien la mayoria de las series publicadas mues-
tran una supervivencia baja, dependiendo en gran
medida de las posibles malformaciones asociadas y
del compromiso endocraneano, en nuestra casuistica
presentamos una sobrevida del 100% de los casos.

Chaves (13) report6 2 casos y una revision de 30
pacientes entre 1989 y 2003, con una mortalidad del
40% de los casos. Clement (13) en una serie similar
presenta una mortalidad del 60%, muchos de ellos
con compromiso intracraneano.
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