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Epignatus asociado a paladar hendido: reporte de caso
Epignathus associated with a cleft palate: case report
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RESUMEN

Introduccion: El epignathus es el teratoma orofaringeo, cuyo pronéstico depende esencialmente de su resecabilidad y del
cuidado neonatal. Cuando no se diagnostica prenatalmente, la mortalidad se acerca al 100 % al nacer, debido a la
obstruccién de las vias respiratorias superiores. Objetivo: Describir el manejo de epignathus a través de la narracion del
manejo quirdrgico de un caso clinico, realizado en un hospital pediatrico en Quito. Presentacion del caso: Se presenta el caso
de un paciente masculino recién nacido con el diagnéstico de epignathus, quien fue sometido a los 7 dias de nacido a la
resecciéon completa del mismo. Discusion: La cirugia de reseccion tumoral es el tratamiento de eleccidon en los pacientes con
epignathus, este procedimiento debe ser completo, como fue el caso. Conclusiones: El epignathus es una afeccion
potencialmente mortal en el momento del parto. El tratamiento definitivo consiste en la reseccién completa del tumor, como
fue en el caso presentado; y posteriormente el manejo de las secuelas derivadas del epignathus, la mayoria de ellas debido al
efecto de masa que produce durante el desarrollo; como pueden ser fisura palatina, micrognatia o discrepancia
anteroposterior mandibulomaxilar.
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ABSTRACT

Introduction: Epignathus is the oropharyngeal teratoma, whose prognosis essentially depends on its resectability and
neonatal care. When not diagnosed prenatally, mortality approaches 100% at birth due to upper airway obstruction.
Objective: Describe the management of epignathus through the narration of the surgical management of a clinical case,
carried out in a pediatric hospital in Quito. Case presentation: The case of a newborn male patient with the diagnosis of
epignathus is presented, who underwent complete resection at 7 days after birth. Discussion: Tumor resection surgery is the
treatment of choice in patients with epignathus; this procedure must be complete, as was the case. Conclusions: Epignathus is
a life-threatening condition at the time of delivery. The definitive treatment consists of complete resection of the tumor, as
was the case in the case presented; and subsequently the management of the consequences derived from epignathus, most
of them due to the mass effect that it produces during development; such as cleft palate, micrognathia or anteroposterior
mandibulomaxillary discrepancy.
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INTRODUCCION

Los tumores orales congénitos que sobresalen de la boca del recién nacido son raros1. Estas lesiones tienen el
potencial de causar la muerte del nifio por asfixia durante el periodo perinatal y posnatal debido a obstruccion respiratoria y
pueden necesitar una intervencién quirirgica urgente®3. El épulis congénito o tumor de células granulares y el epignathus o
teratoma orofaringeo son las 2 lesiones raras que se presentan de esta manera y muy pocos centros tienen experiencia con
ambas lesiones?3.

El epignathus es un teratoma orofacial congénito poco comun que puede surgir de la regidén esfenoidal, el paladar o
la faringe, el mismo que puede estar asociado a malformaciones faciales, entre ellas, la fisura labio-alveolo-palatina®. Se
encuentra en aproximadamente 1:35.000 a 1:200.000 nacidos vivos, y son mucho mas comunes en las mujeres®. La etiologia
del epignathus surge de células pleuripotenciales en la region de la bolsa de Rathke que crecen de manera desorganizada y
contienen lineas celulares bien diferenciadas derivadas de las 3 capas de células germinales®.

Las manifestaciones clinicas dependen del tamafio y la localizacidn de las lesiones e incluyen disnea, asfixia, cianosis,
tos, dificultad para chupar y tragar y, ocasionalmente, vémitos®’. Con los avances en imagenes, las lesiones orofaringeas
pueden diagnosticarse antes del nacimiento, mediante las ecografias de control durante la gestacién8. La cirugia de
reseccion tumoral es el Unico tratamiento en los pacientes con estos tumores; esta reseccion debe ser total y complementada
posteriormente con un manejo subsecuente para las secuelas asociadas al mismo®.

Este articulo tiene como objetivo describir el manejo quirirgico del epignathus a través de la presentacion del
manejo quirdrgico de un caso clinico resuelto en un hospital pediatrico en Quito.

El estudio fue aprobado por la Gestion de Docencia e Investigacion del Hospital Pediatrico Baca Ortiz (HBOGDI-
1C20230021), y realizado de acuerdo con los principios de la Declaracién de Helsinki. Se obtuvo un consentimiento por
escrito. Los tutores del paciente dieron su consentimiento informado por escrito para la publicacién y el uso de las imagenes
del paciente.

PRESENTACION DEL CASO CLiNICO

Se tratd de un paciente producto de madre de 18 afios, sin antecedentes patoldgicos de importancia primipara,
quien presentd preeclampsia mas signos de gravedad durante esta gestacion. Se diagnosticado a las 21 semanas de
gestacion por medio de una ecografia fetal la presencia de una masa oral de aspecto anecoico con pediculo hiperecoico de
inserciéon incierta a nivel de cavidad oral; la misma que a las 36 semanas por medio de resonancia magnética se evalué
patrén solido-quistico compatible con teratoma que nace de techo de cavidad oral y se exterioriza por medio de un pediculo
solido hasta terminar fuera de la boca en masa quistica. El paciente nacié por cesarea a las 38,1 semanas en hospital gineco-
obstétrico. Debido a sospecha de obstruccién de via aérea al momento del nacimiento recibié anestesia fetal por medio del
procedimiento EXIT (ex-utero intrapartum treatment).

Esta intervencidn consiste en realizar un parto fetal parcial y controlado por medio de cesarea para establecer una via
aérea fetal segura por intubacién, broncoscopia o traqueostomia mientras la oxigenacion fetal se mantiene a través de la
circulacidn uteroplacentaria. Dicho procedimiento se realiza para garantizar la via aérea fetal, generalmente ante presencia de
masas cervicales que la obstruyen. En este caso, debido a la presencia de epignathus, se decidio realizar intubacién con tubo
3 fr (french) para prevalecer la via aérea (Figura 1), el mismo que se realizd sin complicaciones y se obtuvo recién nacido vivo
a término masculino.

Durante el procedimiento EXIT (Ex — Utero intrapartum therapy) se visualizdé masa que nace en la regién posterior de
orofaringe del lado derecho y se extiende en forma de pediculo duro hacia el exterior de la cavidad oral, terminando en una
masa de aproximadamente 5 cm de didmetro. Lo que ocasiona un efecto de masa contra la lengua movilizando su dorso
hacia el lado izquierdo (Figura 1). Ademas, dicha masa al provenir de cavidad nasofaringea no permitioé el desarrollo del
paladar, produciendo una fisura palatina incompleta mas fisura de la comisura labial derecha por efecto de masa. Posterior al
procedimiento EXIT se continué con oxigeno a presidn positiva, a través de tubo endotraqueal con neo tee. Para la
alimentacion se colocé sonda nasorogastrica 8 fr, con salida de liquido meconial de aproximadamente 5 mililitros e ingresé a
hospitalizacion al area de cuidados intensivos neonatales de dicho hospital; el mismo que, al no contar con especialidades
para su manejo multidisciplinario, fue transferido a las 48 horas de nacido a nuestro hospital de especialidades.

Ibero-American Journal of Health Science Research, 4(2), e-ISSN: 2764-6165 169



Epignatus asociado a paladar hendido: reporte de caso

Figura 1. Epignathus posterior de orofaringe

Epignathus que nace en la regién posterior de orofaringe del lado derecho y se
extiende en forma de pediculo duro hacia el exterior de la boca, terminando en una
masa circular de aproximadamente 5 cm de diametro. (Fuente: los autores).

Al ingresd, se realiz6 una tomografia de craneo simple y con contraste que demostré una masa mal definida de 19 x
18 milimetros sin lograr determinarse el origen, que se localiza en el lado derecho de cavidad oral y se extiende por medio de
un pediculo hacia la parte externa de la boca. Ademas, se asocia imagen hipodensa adyacente hacia el paladar blando que
mide 10 x 12 milimetros. Y como hallazgo incidental, se obtuvo en la misma tomografia la presencia de una segunda masa
redondeada quistica, en linea media de lengua de aproximadamente 3 centimetros de didmetro.

En el examen fisico de ingreso, se confirma la presencia de dos masas correspondientes a epignathus orofaringeo
(Figura 2A) y un segundo epignathus lingual (Figura 2B). Ademas, se encontrd un soplo sistélico grado I, por lo que se
solicité la valoracidon por cardiologia, quien indicé que por estabilidad del paciente se podra continuar con la resolucion
quirdrgica. Al ser un caso nuevo y no contar con protocolos de manejo, se discutid el caso por el equipo multidisciplinario de
neonatologia, otorrinolaringologia y cirugia plastica, donde se determind que lo mejor para el paciente es realizar la exéresis
de dicha masa. El procedimiento (reseccion de teratoma orofaringeo), se realizé a los 7 dias de vida y constd de la exéresis
completa con electrobisturi en un solo tiempo de la masa tumoral en pared posterior faringea y la exéresis de masa tumoral
en lengua, con los siguientes hallazgos intraoperatorios: 1. Masa de aproximadamente 3 cm redondeada de bordes regulares
en linea media de lengua (Figura 2B); 2. Masa alargada indurada de aproximadamente 6 centimetros de pared posterior
faringea y pilar amigdalino posterior derecho y paladar 6seo (Figura 2A); 3. Hueso vomer indemne (Figura 2D). El
procedimiento fue realizado sin complicaciones.

Figura 2. Extraccién de epignathus

J th=—23

Figura 2. (A) Presencia de epignathus orofaringeo, (B) Epignathus lingual concomitante a
epignathus ubicado en paladar, (C) Epignathus extraido de 6 cm de longitud
aproximadamente, (D) Paladar posterior a la extraccién de epignathus. (Fuente: los autores).
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Durante el posquirtrgico, no presentd hemorragias, ni signos de infeccion. No obstante, a las 48 horas sin causa
aparente sufri6 de un paro cardiorrespiratorio que requirid reanimacion cardiopulmonar avanzada por 10 minutos y
administracién de adrenalina intravenosa. Posterior a esto, el paciente desarrollé un sindrome post parada cardiaca con
convulsiones y permanecié hospitalizado por alrededor de 72 dias hasta el control de las secuelas post parada cardiaca. Fue
dado de alta y se encuentra en controles con neurologia para el seguimiento de su secuela neuroldgica; ademas, por
otorrinolaringologia y por cirugia plastica. En el informe de histopatologia de la masa, detalla en la descripciéon microscédpica
multiples estructuras desorganizadas, derivadas de las tres capas germinales, que incluyen tejidos maduros (epitelio de tipo
respiratorio, epitelio de transicion, tejido adiposo, cartilago y tejido muscular liso). Finalmente, se manejaran la fisura labial
transversa unilateral derecha y la fisura de paladar segun protocolo de la casa de salud con resolucién a partir de los 3 meses
y a los 12 meses respectivamente, dependiendo de la estabilidad del paciente.

DISCUSION

Los tumores orofaringeos congénitos, como el epignathus, son comiUnmente reconocidos al nacimiento, pero
también se puede lograr un diagnéstico prenatal mas preciso mediante ecografia tridimensional y RMN, que definen mejor la
ubicacién y la extension intracraneal de los tumores, lo que ayuda a disminuir la mortalidad perinatal y la recuperacion de los
recién nacidos’. Segun Dray, et al., en muchos casos, especialmente con epignathus, los recién nacidos fallecen debido a
dificultad respiratoria secundaria a la obstruccién de las vias respiratorias en el momento del nacimiento’, en este caso el
paciente present6 un paro cardiorrespiratorio, con una recuperacion ulterior. Aproximadamente el 60% de los epignathus se
originan en la nasofaringe, predominantemente en mujeres y frecuentemente asociados con paladar hendido que puede ser
grave’8. Aproximadamente el 6% de los pacientes con epignathus tienen anomalias asociadas, incluidas otras anomalias
faciales, quistes de hendidura branquial y cardiopatia congénita®.

Mutombo, et al., describe las complicaciones secundarias al epignathus como las malformaciones craneo-faciales,
mismas que presenta este paciente. La resecabilidad del epignathus posee valor prondstico, tomando en cuenta el
reaparecimiento de una recidiva maligna en caso de ser la exeresis de manera incompleta en un primer tiempo®°. Por otro
lado, hasta el momento la confirmacién mediante histopatologia sigue siendo el estandar de oro para el diagndstico del
epignathus?®.

Es importante conocer las diferentes patologias y/o secuelas asociadas al epignathus, en su mayoria debido al efecto
de masa que produce el tumor. En cuanto a patologias prenatales, como en este caso, aparecio polihidramnios, debido a la
imposibilidad de drenaje de liquido amnidtico a través de la cavidad oral. Segun la literatura, el polihidramnios esta presente
aproximadamente en el 50 % de casos de epignathus prenatal®, Ekisi et al, presenta un reporte de caso donde una
complicacién existente durante la gestacion es un polihidramnios agudo secundario a un epignathus. Otra patologia
reportada asociada es la preeclampsia, que en este caso la gestante manifestd preeclampsia con signos de severidad®'®. No
existen reportes de casos donde se asocie al epignathus con la preeclampsia.

En este caso, el paciente presenta una malformacion mecanica craneofacial asociada, derivada directamente del
efecto de masa que producia el teratoma, y ademas la fisura palatina, que es la malformacion mecanica mas frecuente
asociada a epignathus'®™,

Actualmente, el uso de novedosas herramientas en cirugia oral y maxilofacial, como la reconstruccién virtual o los
modelos 3D, se pueden aplicar en estos casos. Gonzalez-Cantu y cols, realizaron la reseccién tumoral de un epignathus con la
ayuda de un modelo 3D estereolitografico. De esta manera pudieron delimitar mejor los margenes de reseccion y establecer
un plan terapéutico personalizado™.

CONCLUSION

El epignathus es una anomalia fetal potencialmente letal con una tasa de mortalidad del 80% al 100%. El
reconocimiento temprano de estos tumores es importante ya que se asocian con una alta mortalidad en el periodo neonatal,
debido a que interrumpen el paso de la via aérea. La cirugia debe lograr la reseccién completa de la masa, permitiendo asi el
paso de aire al sistema respiratorio, como lo ocurrido en el caso clinico presentado. La correccidon de las secuelas como
fisuras labio alveolo palatinas, macrosomia o diferentes malformaciones consecuencia del efecto de masa que produce el
teratoma durante el desarrollo se deben reparar posteriormente.

En nuestro paciente se logro la reseccion completa del epignathus en un solo tiempo quirdrgico. Posterior a las
complicaciones postquirlrgicas presentadas ya descritas previamente, el paciente mejora su mecanica ventilatoria y
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permanece en seguimiento para las correcciones de las secuelas del epignathus.

Conflicto de intereses

Los autores declaran no tener ningun conflicto de interés en la elaboracién y presentacion del presente manuscrito.

Agradecimiento

Agradecen sobre todo al personal de salud que labora en la institucidén donde se atendio este caso clinico.

Financiamiento

Los autores declaran que no han recibido financiamiento alguno en la elaboracién del presente manuscrito

REFERENCIAS

1. Tonni G, De Felice C, Centini G, Ginanneschi C. Cervical and oral teratoma in the fetus: a systematic review of etiology, pathology,
diagnosis, treatment and prognosis. Arch Gynecol Obstet. 2010;282(4):355-61. doi: 10.1007/s00404-010-1500-7.

2. Kadlub N, Touma J, Leboulanger N, Garel C, Soupre V, L'Herminé AC, Vazquez MP, Picard A. Head and neck teratoma: from diagnosis to
treatment. J Craniomaxillofac Surg. 2014;42(8):1598-603. doi: 10.1016/j.jcms.2014.04.028.

3. Lele Mutombo F, Nzanzu J, Kasereka N, Erickson MH, Wetzig N, Kabuyaya. Congenital epignathus associated with a cleft palate: a case
report. J Med Case Rep. 2021 Aug 3;15(1):422. doi: 10.1186/s13256-021-03007-w.

4. Kumar B, Sharma SB. Neonatal oral tumors: congenital epulis and epignathus. J Pediatr Surg. 2008;43(9):e9-11. doi:
10.1016/j.jpedsurg.2008.03.055.

5. Akhtar R, Riffat M, Mehmood Z. Epignathus Teratoma. J Coll Physicians Surg Pak. 2016;26(5):438-40. PMID: 27225155.

6. Dray G, Olivier C, Teissier N, Vuillard E, Michel J, ET AL. Epignathus teratoma: diagnostic and neonatal management; a case report. J
Gynecol Obstet Biol Reprod (Paris). 2013;42(6):596-601. French. doi: 10.1016/j.,jgyn.2012.12.004.

7. Okhakhu AL, Onyeagwara NC. Oropharyngeal teratoma: A case presentation and review of literature. Afr J Paediatr Surg. 2022;19(3):179-
182. doi: 10.4103/ajps.AJPS_68_20.

8. Naleini F, Farshchian N, Mehrbakhsh M, Kamangar PB. A Case Report of a Massive Epignathus. J Med Life. 2020;13(3):435-438. doi:
10.25122/jml-2019-0164.

9. Ekici E, Soysal M, Kara S, Dogan M, Gokmen O. Prenatal diagnosis of epignathus causing acute polyhydramnios. Acta Obstet Gynecol
Scand. 1996;75(5):498-501. doi: 10.3109/00016349609033362.

10. Aydemir F, Mutaf M, Eryilmaz MA. Giant Epignathus (Teratoma of Palatine Tonsil): A Case Report. Turk Arch Otorhinolaryngol.
2021;59(2):158-161. doi: 10.4274/ta0.2021.2021-4-7.

11. Zhu P, Li XY. Management of oropharyngeal teratoma: Two case reports and a literature review. J Int Med Res. 2021;49(2). doi:
10.1177/0300060521996873.

12. Gonzalez C, Moreno P, Salazar M, Garcia P, Montes F, Cervantes V, Castro Y. Surgical management of palatal teratoma (epignathus) with
the use of virtual reconstruction and 3D models: a case report and literature review. Arch Plast Surg. 2021;48(5):518-523. doi:
10.5999/aps.2021.00318.

Ibero-American Journal of Health Science Research, 4(2), e-ISSN: 2764-6165 172



