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Resumo

Epignathus é um tumor teratóide congênito que se projeta
através da boca. É extremamente raro e geralmente fatal se não
tratado adequadamente.

Relatamos um caso tratado com sucesso. Aspectos importan-
tes do diagnóstico pré-natal, manuseio clínico pré-operatório e
tratamento definitivo são discutidos. Extensa revisão da literatura
é apresentada.

J. pediatr. (Rio J.). 1995; 71(1):41-44: epignathus, teratoma,
insuficiência respiratória.

Abstract

Epignathus is a congenital teratoide tumor in the oral
cavity. It is extremely rare and usually lethal.

The authors present a case treated successfully. Impor-
tant aspects of the diagnosis, clinical management and
surgical procedures are discussed. Extensive review of the
literature is presented.

J. pediatr. (Rio J.). 1995; 71(1):41-44: epignathus, teratoma,
respiratory distress.
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Introdução

Epignathus gigante é um raro tumor teratóide que se
origina na região da bolsa de Rathke (faringe e/ou ossos da
base do crânio) e palato duro, ocupa toda a cavidade orofa-
ríngea e se exterioriza através da boca.1 Tem aspecto bizarro
e provoca asfixia e insuficiência respiratória obstrutiva
grave no neonato, geralmente fatal se não for tratado adequa-
damente.1,2

O diagnóstico pré-natal pode ser feito por ultrassonogra-
fia (US) e ressonância nuclear magnética (RNM). Isso
permite à equipe multidisciplinar planejar uma estratégia de
tratamento ao neonato, começando na sala de parto e visando
à prevenção da asfixia perinatal.

Relato do caso

Recém nascido do sexo feminino, parto cesáreo com 35
semanas de gestação, pesando 1650g, com polidramnia.
Diagnóstico pré-natal de massa lobulada projetada na frente

da face e do pescoço do feto foi feito pela US durante
consulta pré-natal.

Ao nascimento apresentava volumosa massa, de super-
fície bocelada, projetada através da boca e da narina direita,
preenchendo toda a cavidade oro-faríngea e conectada ao
palato duro (figura 1).

Apresentou insuficiência respiratória obstrutiva, sendo
entubada na sala de parto, ventilada, estabilizada e transfe-
rida para UTI-Neonatal.

Na UTI foram realizados Rx de crânio, que evidenciou
calcificação no interior da massa, além de um cuidadoso
exame físico na cavidade oral, sugerindo ambos o diagnós-
tico de epignathus gigante (figura 2).

Com 12h de vida, foi submetida à cirurgia através da
cavidade oral com ressecção completa do tumor.

A Anatomia Patológica evidenciou:

a) Macroscopia: Massa com peso de 375g, medindo
15x9x5cm, com superfície externa de aspecto bocelado,
consistência firme e coloração branco-rosada. Ao corte
foram encontrados tecidos ósseo, cartilaginoso e cavidades
de conteúdo mucóide. Esses tecidos eram circundados por
tecido adiposo.
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Ewing, em 1940, classificou os teratomas de oro-faringe
em dermóides ou pólipos pilosos, teratoma ou teratóide e
epignathus. Os dermóides ou pólipos pilosos são os mais
comuns e acometem geralmente adultos.3,4

Os teratomas são menos freqüentes e geralmente afetam
neonatos e crianças. São definidos como neoplasmas que
contêm elementos dos três folhetos embrionários e histolo-
gicamente são muito desorganizados.2,3,4  Os epignathus são
os mais raros dos teratomas.

A etiologia do epignathus é desconhecida. Porém a
teoria mais aceita é a que eles se originam nas células
pluripotentes da região da bolsa de Rathke e crescem de
maneira desorganizada.1,5

Este tumor acomete preferencialmente o sexo feminino
e cerca de 6% desses pacientes têm mal-formações congê-
nitas associadas. Não há relato de anormalidades genéticas
e nem de incidência familiar.

A incidência de degeneração malígna dos teratomas
sacrococcígeos é superior a 30%; no entanto, é rara nos
teratomas de oro-faringe, embora haja pelo menos quatro
relatos na literatura.2,4,6

O epignathus gigante evidentemente é notado ao nasci-
mento, pois a massa ocupa toda a cavidade oro-faringea e se
exterioriza pela boca e/ou fossas nasais, podendo em raros
casos se estender intracraniamente. Geralmente é bocelada,
recoberta por pele e pêlos e apresenta um aspecto bizarro.1,7

O quadro clínico depende naturalmente do tamanho e da
localização do tumor. Podem apresentar polihidramnia,
asfixia, dispnéia, sufocação e dificuldade para engolir. Pro-
voca grave insuficiência respiratória obstrutiva, geralmente
fatal se não for tratada adequadamente no peri-parto e
período neonatal.1,2,6,7

O diagnóstico pode ser estabelecido no período gesta-
cional por US ou por RNM. A US,  além de ser muito
difundida, é mais barata e, portanto, é a mais utilizada. Pode

Fig. 1 - Volumosa massa tumoral conectada ao palato duro de
recém-nascido. Epignathus gigante.

Acompanhava-se de outras 3 tumorações, medindo cada
uma respectivamente 5x2x2cm, mostrando, na superfície
externa, pilificação e ,ao corte, aspecto semelhante ao tumor
principal.

b) Microscopia: A tumoração era constituída por teci-
dos bem definidos de múltiplas origens, com a presença de
estruturas ósseo-cartilaginosas, pele, músculo organizado
em feixes, estruturas glandulares dispostas em ácinos, teci-
do adiposo e plexo coróide dispostos de modo desordenado,
formando as massas gobuladas descritas macroscopicamen-
te.

O diagnóstico foi de teratoma congênito de palato duro
- epignathus gigante.

Evolução do Caso: durante a internação foram realiza-
dos os seguintes exames: Ecocardiograma, U.S. abdominal
e cerebral e tomografia computadorizada de crânio, os quais
foram normais.

A paciente foi alimentada inicialmente por nutrição
parenteral total e posteriormente por gavage, pois a boca
permanecia aberta e rígida em posição viciosa pela presença
da massa na cavidade oral durante a vida intra-uterina. Foi
submetida durante toda a internação a fisioterapia e estimu-
lação oral, com boa resposta na sucção e deglutição.

Recebeu alta hospitalar no 72º dia de vida, sugando
plenamente a dieta e pesando 2330g (figura 3).

Discussão

Os teratomas congênitos são raros, apresentando uma
incidência de 1:4000 nascimentos vivos. Os mais comuns
são os sacrococcígeos (45%), seguidos pelos de gônadas,
mediastino anterior, retroperitônio e oro-faringe. Os terato-
mas de oro-faringe são os mais raros e compreendem menos
de 2% de todos esses tumores.2

Fig. 2 - Rx de crânio evidenciando calcificações no interior da
massa.
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revelar polidramnia além da presença de massa lobulada,
cística e sólida com calcificações no seu interior, que se
projeta na frente da face e do pescoço do feto. A RNM, no
momento, ainda é mais precisa que a US, pois define melhor
a origem, localização e composição tecidual da massa,
podendo ainda demonstrar uma eventual expansão intracra-
niana.

A inspeção cuidadosa da cavidade oral sujere o diagnós-
tico, pode localizar a conecção do tumor e afastar eventual
expansão cerebral.

O diagnóstico diferencial deve ser feito principalmente
com encefalocele etmoidal.2,8 Outras patologias devem ser
excluídas, como por exemplo os rabdomiosarcomas congê-
nitos, os gliomas, os cistos dermoides e epulis.8

Após o nascimento, com o RN estabilizado clinicamen-
te, alguns exames são mandatórios para elucidar o caso e
definir as condutas terapêuticas: a) cuidadoso exame físico
na cavidade oral, b) transiluminação da massa, c) Rx de
crânio e US cerebral, d) dosagem de marcadores tumorais
geralmente associados a malignidade dos teratomas tais
como a alfa-fetoproteína, gonadotrofina coriônica e alfa 1-
tripsina, e) CT ou RNM nos casos em que a possibilidade de
invasão cerebral não pode ser afastada. Só após esses estu-
dos o paciente deverá ser encaminhado para o tratamento
cirúrgico.8

Em caso de o diagnóstico ser feito no período gestacio-
nal, um parto cesáreo deve ser indicado pela equipe multi-
disciplinar, a qual deve estar disponível na sala de parto.

Após a extração do RN do útero, um neonatologista
experiente tenta entubação traqueal; se não for possível, a
traqueostomia é rapidamente realizada pelo cirurgião pedi-
atra. Trabalhos recentes sugerem que o cordão umbilical não
deva ser ligado de imediato, mantendo assim a circulação
feto-placentária. Neste curto intervalo de tempo uma via
aérea pervea deve ser estabelecida.6,9

A maioria dos casos descritos na literatura morrem logo
após o nascimento por asfixia, secundária à obstrução respi-
ratória.2,6,9

O primeiro RN que sobreviveu foi relatado por Oschner
e Ayres em 1951.10 Até 1984, apenas 8 RN tinham sobrevi-
vido após o tratamento cirúrgico.5

O tratamento cirúrgico da lesão depende da extensão e
local da conecção desses tumores.1,4

Nos epignathus que têm um pequeno pedículo conectado
ao palato duro, a excisão é feita com auxílio do eletrocauté-
rio e ligaduras por suturas dos vasos mais calibrosos. Nos
que envolvem os ossos da base do crânio, incluindo a fossa
ptuitária, a resseção total pode ser impossível numa primeira
abordagem.1,4  Quando lesões como encefalocele ou expan-
são intracraniana do tumor foram excluídas no pré-operató-
rio, o procedimento cirúrgico deve ser feito por acesso
através da cavidade oral.

O tumor deve ser excisado completamente na sua base de
origem para evitar recidivas.1

O prognóstico depende do desenvolvimento histológico
do tumor, da presença ou não de anomalias congênitas
associadas e dos cuidados pré e pós-operatórios do neona-
to.1,4

É necessário um seguimento prolongado desses pacien-
tes para detectar recidivas locais, má oclusão dentária e
deformidades faciais.4 A deglutição e sucção devem ser,
inicialmente, acompanhadas por um fonoaudiologista/fisio-
terapeuta.

Os marcadores tumorais devem ser dosados seriada-
mente, pois podem evidenciar recidivas ou degeneração
malígna do tumor residual. Nesses casos, deve ser realizado
CT e/ou RNM para definir local e extensão da doença. Em
caso de ressecção incompleta, a quimioterapia deve ser
indicada.4,6,9

Fig. 3 - Aspecto da criança no momento da alta hospitalar
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