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Teratoma congénito de orofaringe - relato de caso

Oropharyngeal congenital teratoma: a case report

Yuri Seguchi Chaves, Janio Serafim de Sousa, Paulo Cezar Feldner Jr, Reisson Serafim Cruz,
Marair G. F. Sartori, Manuel J.B.C. Girao, Hiromi Seguchi Chaves

RESUMO

O teratoma congénito de orofaringe ¢ o tipo mais raro de teratoma, compreendendo apenas 2% desses tumores fetais. O
diagnostico deve ser realizado o mais precocemente possivel, preferencialmente durante o pré-natal. O progndstico ira
depender do tamanho e localizagdo da lesdo, da velocidade de crescimento desta, do envolvimento de estruturas intracranianas
e da ressec¢ao adequada do tumor com equipe multidisciplinar. Relatamos o caso de uma paciente que teve diagnosticado
durante a gestacao feto com teratoma congénito de orofaringe (epignathus) por meio de ultra-sonografia. O feto evoluiu
para Obito intra-uterino na 29* semana de gestacdo, sendo entdo induzido o parto por via vaginal. O exame anatomopatoldgico
revelou feto do sexo feminino, compativel com 27-28 semanas, teratoma orofaringeo ¢ outras malformagdes congénitas.
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ABSTRACT

Oropharyngeal teratoma is the most rare type of teratoma, with only 2% of fetal teratomas. The diagnosis must be established
as early as possible, preferably during the prenatal period. The prognosis will depend on the size and location of the lesion,
growth rate of the lesion, degree of intracranial spread, its resectability, and immediate care at birth by a multisciplinary team.
We report a particular case of congenital oropharyngeal teratoma (epignathus). The diagnosis was made during the prenatal
period by ultrasound, and the fetus evolved to intrauterine death at the 29th week. The anatomopathological examination
revealed a female fetus, compatible with 27-28 weeks, oropharyngeal teratoma and congenital malformations.
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Introducao

Epignathus ou teratoma da orofaringe é tipo de neoplasia congénita rara, que se origina da base do
cranio, geralmente no palato duro ou mandibula, especificamente na regido da bolsa de Rathke!3. E
tumor raro, de natureza benigna, podendo se associar a outras anomalias congénitas?*5. De acordo com
a nossa revisdo, ha menos de 60 casos relatados no mundo, sendo que no Brasil este € quarto caso
descrito®’.

O diagnéstico pode ser feito durante o pré-natal por meio da ultra-sonografia, porém a ressonan-
cia magnética e a tomografia computadorizada permitem melhor avaliacao do tumor, favorecendo, as-
sim, a conduta mais adequada em cada caso®®1° Nos casos em que a evolucdo da gravidez seja
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satisfatéria, é necessario o planejamento do par-
to com equipe multidisciplinar, a fim se de obter
um imediato suporte respiratério neonatal com
subsequiente excisdo do tumor, aumentando as-
sim as chances de sobrevida do recém-nascido®®.

Relato de Caso

Paciente parda, 37 anos, procedente de
Ceilandia - DF, G3 P1 A1, procurou nosso Servico
em setembro de 2001, com histéoria de mioma
uterino e amenorréia. Durante a primeira con-
sulta, realizou-se ultra-sonografia endovaginal,
que constatou a presenca de gestacao Unica, de
oito semanas e dois dias. No interrogatério com-
plementar nao relatava consangtiinidade, histoé-
ria familiar de malformacdes congénitas, infec-
coes recentes ou uso de medicagdes teratogénicas.
Os exames complementares no inicio da gesta-
cao, assim como as provas sorolégicas, ndo mos-
traram resultados significativos. O pré-natal evo-
luiu sem intercorréncias até a 25* semana. Nes-
te periodo, a paciente teve elevacdo dos niveis
pressoricos, edema de membros inferiores e au-
mento da altura uterina acima do valor esperado
para a idade gestacional.

O rastreamento ultra-sonografico, nesta
ocasiao, mostrou: feto Ginico, pélvico, relacao
ventriculo lateral/hemisfério cerebral normal,
coracao, estomago, bexiga e rins sem alteracoes.
A biometria era compativel com idade gestacio-
nal (IG) de 27 semanas e um dia. A placenta ti-
nha insercao anterior, com ecogenicidade homo-
génea, grau O de maturidade, espessura de 6,1
cm, aumentada para a IG. Observou-se
polidramnio (+++/4+). Apresentava ainda massa
tumoral contigua a face, de ecogenicidade amorfa
e heterogénea, medindo 14 por 11 cm e cordao
umbilical visualizado independente da massa (Fi-
gura 1). A dopplerfluxometria revelou fluxo ttero-
placentario conservado, fluxo feto-placentario com
aumento da resisténcia periférica preditivo de
crescimento intra-uterino restrito, distribuicao
do fluxo fetal normal e vasos da massa na cavida-
de amniotica com fluxo semelhante a artéria um-
bilical (Figura 2A e B).

A gestacao evoluiu com o6bito fetal intra-
uterino na 29% semana, nao havendo sinais de
piora do quadro hipertensivo ou descolamento
placentario. O parto foi induzido com ocitocina por
via vaginal, sem intercorrécias.

Nao houve gestacoes futuras e aproximada-
mente um ano apos o parto a paciente submeteu-
se a histerectomia em decorréncia de miomas
uterinos e ciclos hipermenorréicos.
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Figura 1 - Ultra-sonografia em gestagao de 27 semanas e um dia apresentando massa
tumoral contigua a face, de ecogenicidade amorfa e heterogénea, medindo 14 por 11
cm e corddo umbilical visualizado independente da massa.
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Figura 2 - Dopplerfluxometria revelando fluxo Gtero-placentério conservado e fluxo
feto-placentério com aumento da resisténcia periférica preditivo de crescimento intra
uterino restrito. A distribuicdo do fluxo fetal € normal e o fluxo na massa cervical é
semelhante ao da artéria umbilical.
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O exame anatomopatolégico macroscopico
revelou placenta multifragmentada medindo apro-
ximadamente 10 por 8 por 2 cm. A histologia era
compativel com placenta do terceiro trimestre,
exibindo alteracdes na morfologia vilositaria as-
sociadas a malformacdes de causas diversas (ge-
nética ou ambiental) e alteracdes de retencéo de-
correntes de morte intra-uterina. As vilosidades
eram grandes, edematosas e hidrépicas, com con-
torno irregular. Feto macerado grau III do sexo fe-
minino, hidrépico, medindo 23 cm no comprimento
cranio-caudal, compativel com 27/28 semanas de
idade gestacional, apresentando volumosa massa
tumoral intra-oral, com implantacédo no palato, que
se exteriorizava pela cavidade oral, medindo 10 x
6 x 5 cm, constituida por tecido pardo-amarelado e
elastico com areas esponjosas, parcialmente
recobertas por membranas e areas de tecido 0s-
seo e cartilaginoso. O feto apresentava, ainda, pele
frouxa, com pronunciado edema subcutaneo, im-
plantacao limitrofe das orelhas, com pavilhao es-
querdo malformado, abdome protruso, extrofia do
reto, mau posicionamento dos membros inferio-
res e prega plantar profunda entre o primeiro e o
segundo pododactilos (Figura 3).

Histologicamente a lesdo tumoral estava
representada por multiplos tecidos de origem ecto,
endo e mesodérmica, representados predominan-
temente por tecidos cartilaginoso, glandular, 6s-
seo e neural (Figura 4).

Figura 3 - Feto do sexo feminino, hidrépico, medindo 23 cm cranio-caudal, compativel
com 27/28 semanas de idade gestacional, apresentando volumosa massa tumoral
intra-oral.

Discussao

Os teratomas sdo tumores benignos,
cisticos, semicisticos ou solidos, derivados dos trés

Rev Bras Ginecol Obstet. 2003; 27(2): 86-91

folhetos embrionarios, sendo as gonadas a locali-
zacdo mais freqiiente no periodo pés-puberal. Den-
tre os teratomas congénitos, o sacro-coccigeo € o
de maior frequiéncia (45%)!'.- O teratoma
orofaringeo ou epignathus é o tipo mais raro, com-
preendendo apenas 2% dos teratomas fetais'!. A
incidéncia de epignathus varia de 1:35.000 a
1:200.000 nascidos vivos, sendo mais comum no
sexo feminino na razao de 3:1, e esta predomi-
nancia permanece inexplicada*®>1,

Figura 4 - Microscopia do tumor (HE 10

(

): tecido cartilaginoso.

Os primeiros relatos da existéncia de tumo-
res congénitos na orofaringe foram descritos em
1875 por Ahlfield (Paulin et al.!?). A terminologia
destes tumores foi atribuida a Ewing, que em 1940
classificou os teratomas de orofaringe em
derméides ou polipos (mais comuns), teratoma ou
teratoide e epignathus (mais raros)*.

A etiologia destes teratomas é muito discu-
tida. A teoria mais aceita € a de que essas lesdes
surgiriam a partir de células pluripotentes na re-
gido da bolsa de Rathke do embridao*!%13, crescen-
do de maneira desorganizada, funcionando como
verdadeiro parasita deste. No entanto, os estudos
realizados foram inconclusivos®>!°, havendo ne-
cessidade de pesquisas mais consistentes para o
esclarecimento da verdadeira origem.

O diagnostico deve ser realizado no pré-na-
tal, com auxilio da ultra-sonografia por ser exa-
me inécuo, barato e bastante difundido. A maio-
ria dos casos foram diagnosticados por este meio
entre a 15%e a 29* semana de gestacao??, o que
sugere fortemente o desenvolvimento ou o rapi-
do crescimento do epignathus somente a partir
da 15% semana de gestacdo, ndo havendo relatos
de casos descritos antes deste periodo®!*. Dentre
os achados ultra-sonograficos, poderemos encon-
trar: massa lobulada heterogénea com



calcificacoes no seu interior, localizada na regiao
da orofaringe, na maioria das vezes acompanha-
da de polidramnio e aumento da espessura
placentaria®!*.

Tanto a ressonancia nuclear magnética
como a tomografia computadorizada podem ser uti-
lizadas com a vantagem de maior precisdo, ofere-
cendo melhor caracterizacao e avaliacao da ex-
tensdo da lesao®!!!'*, sendo a ressonancia mag-
nética método de escolha por nao depender de ra-
diacao ionizante. Esses métodos sao uteis, pois
podem evidenciar com maior precisdo o
envolvimento de estruturas intracranianas®'* e,
na existéncia deste, o prognéstico sera muito
ruim. A literatura ndo descreve nenhum caso de
sobrevida de epignathus com envolvimento intra-
craniano'*.

Na auséncia de comprometimento intra-
craniano da lesao, a via de parto preferencial é
a via alta*!®!*, Trabalhos recentes sugerem que
o cordao umbilical nédo seja ligado de imediato,
mantendo-se a circulacao feto-placentaria. Nes-
te curto intervalo de tempo, uma via aérea pérvia
deve ser estabelecida via entubacao orotraqueal,
de preferéncia com equipe de anestesistas neo-
natais experientes. Nos casos em que o tama-
nho da lesdo impossibilite a entubacéao
orotraqueal, opta-se pela traqueostomia. Isto as-
segurara o suprimento adequado de oxigénio ao
feto até que a resseccdo do tumor seja realiza-
da3,9,11,13,14‘

O epignathus gigante é facilmente observa-
do apés o nascimento, uma vez que a massa ocu-
pa toda a cavidade orofaringea e se exterioriza pela
boca e/ou fossas nasais. Aproximadamente 6% dos
pacientes tém malformacdes congénitas associa-
das*®. Numa das maiores séries de casos relata-
dos até hoje, Vandenhaute et al.° descreveram 3
casos, todos eles associados a outras malforma-
coes como a sindrome de Pierre-Robin e
meningoencefalocele.

Clement et al.!*, realizaram ampla revisao
dos casos de epignathus publicados entre 1989 e
1999. Dos 15 casos descritos nesse periodo, ape-
nas 6 sobreviveram: 5 apos a resseccao cirargi-
ca do tumor e apenas em 1 caso nao houve in-
tervencao cirargica. Os demais morreram logo
apos o nascimento, por comprometimento intra-
craniano pela lesdo ou tiveram a gestacao in-
terrompida terapeuticamente. Em nosso meio,
Goraib et al.?, descreveram um dos poucos casos
de epignathus gigante tratado com sucesso. O di-
agnostico pré-natal possibilitou adequada inter-
vencao na sala de parto. Doze horas ap6s o nas-
cimento, o recém-nascido foi submetido a
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resseccdo completa do tumor, recebendo alta
hospitalar no 72° dia de vida, com succéao nor-
mal. Apresentamos aqui ampla revisao, adaptan-
do os dados de Clement et al.’*, em que relata-
mos mais 15 casos adicionais publicados até a
presente data. A nossa tabela demonstra no to-
tal 30 casos, dos quais apenas 16 tiveram
sobrevida, a maioria deles com o tumor resse-
cado logo apés o nascimento. O restante (14 ca-
sos) ou tiveram morte intra-uterina como em
nosso caso, ou gestacao interrompida terapeu-
ticamente (Tabela 1).

No caso que relatamos foi prontamente
diagnosticado por método ultra-sonografico o
teratoma de orofaringe em feto feminino, descri-
to como sexo mais prevalente, por volta da 272
semana gestacional. Ao diagnéstico ndo se ob-
servou comprometimento intracraniano do tu-
mor, o que poderia favorecer o prognoéstico, en-
tretanto a gestacao nao pode ser levada a termo
por obito fetal na 292 semana, causado por prova-
vel descompensacao cardiaca feto-placentaria
decorrente do extenso volume tumoral®>!° e
polidramnio acentuado. A presenca do feto
hidrépico, diagnosticado pelo exame anatomopa-
tologico, reforcaria mais ainda esta hipotese.

Embora exame mais apurado pudesse ter
sido realizado por tomografia computadorizada ou
ressonancia nuclear magnética para avaliar me-
lhor a extensao tumoral, nao se dispunha na oca-
sido desses métodos no servico por problemas téc-
nico-operacionais.

Enfatizamos que a evolucédo fetal no caso
descrito é condizente com os dados encontrados
na literatura que mostram prognoéstico e
sobrevida reservados. Aparentemente nao hou-
ve relacao entre o quadro clinico materno (DHEG)
e o 6bito fetal.

O acompanhamento obstétrico durante o
pré-natal, uma vez diagnosticada essa doenca,
deve ser mais rigoroso, sendo alguns exames
como a ressonancia magnética ou a tomografia
computadorizada obrigatérios para melhor en-
tendimento da extensao da lesdo e prognoéstico
fetal.

Complicagoes como polidramnio®>!* e des-
compensacao cardiaca feto-placentaria*>!° pode-
rao levar ao 6bito intra-uterino, como ocorreu em
NoSSO €aso.

Sao importantes o auxilio de orientacéo psi-
colégica adequada a mae e aos familiares e o pla-
nejamento pré-operatério com equipe multidisci-
plinar, visando estabilizacdo imediata do neonato
na sala de parto, para conduta operatoria definiti-
va durante o parto. Faz-se necessario, ainda, as-
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segurar a mae quanto ao risco nulo de futuras
gestacdes com a mesma doenca’®.

O diagnostico diferencial dos teratomas de
orofaringe deve ser feito principalmente com
encefalocele, rabdomiossarcoma, glioma, cisto
dermoéide, linfangioma, hemangioma e outras
neurofibromatoses®.

Chaves YS, Sousa JS, Feldner Jr PC, Cruz RS, Sartori MGF, Girdo MJBC, Chaves HS

O prognostico ira depender do tamanho e lo-
calizacao da lesao, da velocidade de crescimento
desta, do envolvimento de estruturas intracrania-
nas e da resseccao adequada do tumor com equi-
pe multidisciplinar'*15,

Tabela 1 - Casos de epignathus descritos na literatura entre 1989 e 2003. Modificado de Clement et al*.

Caso Ref. Sexo Localizagdo do tumor PD TP/IG Peso (g) e/ou maior Seguimento Comentarios
diametro (cm)
1 13 F  Palato mole N PV (39S) 160 g Bem até 5 meses Tumor removido em 2 estégios
2 13 F  Palato mole 2 dias PV (40 S) 6g;27cm Bem até 27 dias Ressecado no 27° dia
3 14 F  Palato duro 36 S C+T 400 g Bem até os 34 dias Ressecado
4 14 F Osso etmoide 19S Gl (20°S) - - Tumor cistico lobulado
5 14 F  Palato mole 4 meses PV 3-4 cm Bem até os 7 anos Sem cirurgia
6 14 M Superficie da bochecha e N PV (37'S) 900 g; 17 cm - Ressecado apds o nascimento
mandibula direita
7 14 F  Palato duro 298 H (29 S) 3,5cm Obito apés 1 hora Comprometimento intracraniano
8 14 F  Boca 18S Gl (18 S) 2 cm - Comprometimento intracraniano
9 14 ?  Palato duro 298 C (36 S) 10 cm Bem até os 6 anos Ressec¢do neonatal
10 14 ?  Lado direito da face 17S Gl (23 S) 7,5 cm - Palato fendido
11 14 ?  Palato duro 28S ? 2,5 cm Obito neonatal Hidrocefalia grave (Dandy-Walker) e
defeito no septo ventricular
12 14 IndeterminadoPalato?Cérebro? 26 S ? Desconhecido Obito neonatal Teratoma substituindo cortex cerebral
13 14 IndeterminadoPalato?Cérebro? 29 S ? 10 cm Obito neonatal Teratoma substituindo cortex cerebral e
prolapsando pela boca
14 14 F  Palato duro 26 S PVinduzido (26 S) 1050 g; 13 cm Obito ap6s 2 minutos Polidramnio grave
15 3 M Palato mole N PV (38°S) 320 ¢ Bem até 1 ano Ressecado
16 4 F  Palato duro N C((355S) 3759 Bem até 72 dias Resseccéo completa do tumor
17 12 M Palato mole ? ? 4,5 cm Retorno para cirurgia Resseccdo completa do tumor
corretiva apds 1 ano
18 12 ?  Parede posterior da orofaringe  ? C+T 9,5 cm Bem até o 10° dia; retor- Ressec¢do do tumor
e base da lingua no para extirpagdo cisto
mucoso
19 2 M Palato duro 158 Gl ? Extenséo no cérebro bilateralmente e
cavidade oral
20 15 F  Palato mole 198 Gl 6 cm Sem alteragOes feto-placentarias —
cariétipo normal
21 9 F PV (40 S) 3cm Obito com 2 meses Resseccéo completa do tumor
22 9 M Canal incisivo + Insercéo ? PV (40S) 28 e 30 mm Cirurgia corretiva apés Ressecgéo completa dos tumores
vomer na base do craneo 1 ano. Desenvolvimen-
to psicomotor normal até
0s 3 anos
23 9 F  Corpo do osso esfendide ? PV (37S) ? Desenvolvimento Resseccdo completa Sindrome de
psicomotor e neurolégi-  Pierre-Robin, hipertelorismo, pescoco
CO normais curto
24 10 F Regiéo posterior nasofaringe 20 S Gl (20°S) 359;5¢cm Sindrome de Turner + mosaicismo
cromossomal X
25 6 M Osso etmoéide 24°S Gl (24°S) 290 g; 11,9 cm Casamento consangiiineo; epignathus
com 2 corpos fetiformes
26 1 M Base do cranio 17S Gl (18 S) 372 g; 81 cm Suprimento sanguineo fetal comprome-
tido pela massa tumoral
27 8 ?  Linha média da mandibula e N PV (38°S) 10 cm Desenvolvimento normal  Resseccdo completa do tumor
piso da boca
28 7 ?  Palato duro ? C(3S)+T 5cm Obito com 3 semanas ~ Resseccdo completa do tumor
29 1 F  Base do cranio ? PV + EN 7 cm Ressec¢do quase total
30 1 F  Base do cranio ? PV + EN 5cm Ressecgao oral

C: cesariana; EN: entubagdo nasotraqueal; F: feminino; GI: gestacdo interrompida; H: histerotomia; IG: idade gestacional; M: masculino; MT: massa tumoral; N: ao nascimento; PD: periodo
do diagndstico; PV: parto vaginal; S: semanas; Ref.: referéncia bibliogréfica; T: traqueostomia; TP: tipo de parto.
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