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RESUMEN

Introduccion: A partir de un caso diagnosticado y tratado median-
te EXIT en nuestro Centro, realizamos una revision sistemdtica de la
evolucion del diagnéstico y tratamiento del epignatus.

Material y métodos: Bisqueda bibliogréfica en medline y la apor-
tacién de nuestro caso. Criterios: “oral teratoma” OR epignathus limi-
tada por edad a neonatos y por idiomas a inglés, espafiol, italiano y por-
tugués (57 articulos) y sin restricciones (121 articulos), Se selecciona-
ron los articulos que incluyesen casos de teratomas de la cavidad oro-
faringea, con su método diagndstico y/o tratamiento, haciendo hinca-
pié en los casos que provocasen polihidramnios y/o dificultad respira-
toria al nacimiento por su tamailo o situacién. Se descartaron los arti-
culos anteriores a 1990.

Resultados: Bajo el término epignatus se encuentran los teratomas
que ocupan la luz del canal craneofaringeo, provocando con frecuencia
polihidramnios obstructivo. Son potencialmente letales al poder provo-
car obstruccion de la via aérea tras el parto. Por su tamafio pueden com-
prometer la funcion cardiaca. Rara vez se asocian a otras patologfas gra-
ves. El diagnéstico prenatal y la planificacion del tratamiento peripar-
to parecen haber mejorado el prondstico de esta patologia.

Discusion: Existe consenso sobre el diagndstico prenatal como cla-
ve para descartar lesiones asociadas y prevenir la asfixia neonatal. Por
nuestra experiencia y otros autores recientes parece que el tratamiento
mds indicado es la prevencién del parto pretérmino y la terminacion del
embarazo mediante técnica EXIT, para controlar con seguridad la via
aérea del neonato bajo circulacién fetoplacentaria.

Conclusiones: Las anomalias més frecuentemente asociadas al
epignatus son corregibles una vez extirpada la tumoracién. El pronds-
tico del epignatus gigante parece mejorar con un correcto diagndstico
prenatal (ECO y RMN) y una planificacién del método de control de la
via aérea. El protocolo EXIT convierte una situacion de emergencia en
una intervencion reglada y controlada, pudiendo ser ttil en el tratamien-
to de esta patologfa.
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PERINATAL DIAGNOSIS AND MANAGEMENT OF EPIGNATHUS

ABSTRACT

Introduction: After the diagnosis and treatment by EXIT proce-
dure of a case of epignathus in our centre, we have reviewed the man-
agement of this condition.

Material and methods: Systematic review of the bibliography in
Medline and our case experience. Search terms: “oral teraoma” OR
Epignathus; Limits for age (Newborn) and languages (English, Span-
ish, Italian and portugese) (57 articles) and without limits (121). We
select articles cases reports about oropharyngeal teratomas including
diagnosis and/or treatment, specially those with polyhidramnios and/or
respiratoy distress at birth. Articles before 1990 were refused.

Results: Epignathus is defined as a teratoma that occupies the lumen
of the craniopharyngeal canal causing an obstructive polyhydramnios.
This is a potential cause of death due to upper airway obstruction at
birth. Cardiac function can be compromised due to its size. No other
lethal conditions are normally associated. Prenatal diagnosis and the
strategy of the perinatal treatment seem to improve the prognosis of this
condition.

Discussion: Consensus exit about that prenatal diagnosis is the key
to avoid the neonatal respiratory distress. Formo our experience and
from others it is clearly defined that the proper treatment is the preven-
tion of the preterm labour and delivery by EXIT procedure, in order
to have the neonate airway control under foetal-placental circulation.

Conclusions: The most frequent associated anomalies with epig-
nathus are feasible to surgical correction. The prognosis of giant epig-
nathus seems to improve with a proper prenatal diagnosis (US and MRI)
and an adequate strategy of the airway management. With EXIT pro-
cedure, a potential life-threatening emergency can be managed like an
elective procedure, improving the prognosis of this children.

Key words: Epignathus; Oral teratoma; Prenatal diagnosis; EXIT pro-
cedure.

INTRODUCCION

Bajo el nombre de epignatus encontramos en la literatu-
ra agrupados los teratomas que protruyen por la cavidad oral,
fijados en el macizo facial o a la base del craneo. Se han pro-
puesto varias clasificaciones, algunas basadas en la diferen-
ciacion tisular, otras en el lugar de anclaje. En realidad pare-
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ce tratarse de teratomas con diferentes grados de maduracion
y distinto origen, pero con la misma apariencia clinica y fisio-
patologia. Los teratomas se presentan en 1/4.000 recién naci-
dos vivos, de los que los epignatus constituyen el 2-4%
(1/35.000-1/200.000). Parecen tener una predominancia feme-
nina (3:1), y aparecer en hijos de madres jovenes (V. Se trata
de tumoraciones capaces de amenazar la vida del feto prepar-
to por insuficiencia cardiaca de alto flujo® y sobre todo en el
momento del parto por obstruccién grave de la via aérea®.

Araiz de un caso tratado en nuestro centro, presentamos
una revision sistematica de la evolucion del diagndstico y tra-
tamiento de esta patologia, tras los avances en diagndstico
prenatal y tratamiento perinatal como el EXIT.

MATERIAL Y METODOS

Hemos realizado dos bisquedas en Medline, a través de
Pubmed, una con los criterios “oral teratoma’ OR epignathus
limitada por edad a neonatos y por idiomas a inglés, espaiiol,
italiano y portugués (57 articulos) y otra sin restricciones (121
articulos). Tras una primera revision se seleccionaron los arti-
culos que incluyesen casos de teratomas de la cavidad orofa-
ringea, con su método diagndstico y/o tratamiento, hacien-
do hincapié en los casos que provocasen polihidramnios y/o
dificultad respiratoria al nacimiento por su tamafio o situa-
cion. Se descartaron los articulos anteriores a 1990. Ademas,
se buscaron articulos de revision sobre el protocolo EXIT®-).

RESULTADOS

Bajo el término epignatus hemos encontrado una gran
variedad de teratomas de la cara y la base del crdneo, con el
denominador comun de ocupar, al menos parcialmente, la luz
de las vias aéreas supragléticas. Para organizarlos se han pro-
puesto varias clasificaciones. Por su localizacion, Ehrich (1945)
los clasificé en episphenoideus (esfenoides), epipalatus (pala-
dar) y epignatus (maxilar). Embrioldgicamente, Aradjo (1995)
propone clasificarlos en fetos pardsitos, teratomas y duplica-
ciones medio faciales®. La clasificacion mds utilizada es la
de Arnold (1940): dermoides, compuestos de ectodermo y
mesodermo; teratoides, con elementos de las tres capas pobre-
mente diferenciados; teratomas verdaderos, en los que se iden-
tifican tejidos organizados; y epignati, en los que se pueden
identificar 6rganos fetales o miembros, dentro de los cuales
estarian los mas diferenciados, “fetus in feto”, con columna
vertebral 7.

Ala vista de la literatura hemos preferido considerarlos
como teratomas congénitos con diferente grado de organi-
zacion de las cavidades oral, nasal y faringea (canal craneo-
faringeo) que pueden amenazar la vida del neonato por obs-
truccién de las vias respiratorias y que provocan alteraciones
en craneo, macizo facial y cuello, sobre todo debido a su efec-
to masa (mordex apertus, paladar hendido, lengua bifida,
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secuencia de Pierre Robin, hipertelorismo,...)719 aunque oca-
sionalmente puedan asociarse malformaciones en otras loca-
lizaciones 0 anomalias cromosomicas!?.

Sobre su origen la teorfa mds aceptada es que se forman
a partir de las células pluripotenciales de la bolsa de Rath-
ke(12. También podrian originarse por migracion de las célu-
las primordiales de la linea media a través de un defecto dseo's.
La menos aceptada teorfa de 1a inclusién de un gemelo falli-
do cuenta a su favor con un caso en el que todo el teratoma
poseia cariotipo masculino, mientras que el huésped era una
nifia con cariotipo femenino normal en todas sus células, sin
otras alteraciones(.

En la literatura clésica, a la que hacen referencia todos los
articulos revisados, el epignatus es un tumor de prondstico
infausto, cuando debido a su tamafio o posicién pueden obs-
truir la via aérea del recién nacido, provocdndole 1a muerte o
graves lesiones por hipoxia>!9. Sin embargo, hemos obser-
vado un buen nimero de casos con supervivencia al menos
medio plazo, con correccidn posterior de las malformaciones
asociadas (Tabla I).

Uno de los aspectos que parece haber influido en la super-
vivencia es el diagndstico prenatal. Los tumores pequefios
no situados en zonas de estrechamiento, que no impiden la
deglucion ni la respiracion, suelen pasar inadvertidos, pero
aun diagnosticados son operados con éxito de forma diferi-
da(713), Los de gran tamaflo son observados en la ecografia
2D, un buen nimero de ellos sospechados debido al polihi-
dramnios provocado?29. Una vez identificada la masa
mediante ecografia, en los casos mds recientes, la mayoria
de autores ha utilizado la resonancia magnética de secuen-
cia rdpida para aclarar la morfologia de la lesién y valorar la
posible invasidn intracraneal2!9). También se ha utilizado
con éxito para cartografiar estas lesiones la ecografia 3D
de alta resoluciéon®).

El diagnéstico diferencial hay que realizarlo con tumora-
ciones de zonas vecinas, bien més posteriores (meningoence-
falocele, neuroblastoma, glioma nasal...) o mds inferiores
(teratoma cervical, bocio congénito, malformacién linfética,
quiste tirogloso...) y tumoraciones orales (epulis, quiste odon-
togénico...)?.

El polihidramnios y la elevacidn de la alfa fetoproteina
parecen buenos indicadores de sospecha(!223),

Los casos supervivientes lo son debido al mantenimien-
to de la via aérea. Sin diagndstico prenatal el tamafio y posi-
ci6n del tumor y la habilidad de los médicos asistentes al par-
to son determinantes®¥. Ante el diagndstico prenatal y la no
terminacion del embarazo parece obligada una prevision del
tratamiento periparto, seccionando el cordén umbilical o no.
Catalano, en 1992 consigue por primera vez la supervivencia
de un paciente sobre el que se inician procedimientos mante-
niendo la circulacion fetoplacentaria®®. Las intervenciones
bajo soporte placentario se estandarizan con la técnica EXIT,
nacida para retirar el bloqueo traqueal en las intervenciones
prenatales sobre hernias diafragmadticas y posteriormente apli-
cada a otras patologias, especialmente aquellas que com-
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Intraoral 10 dias

Tabla I Epignatus que provocan polihidramnios y/o distrés respiratorio neonatal en la literatura 1990-2007. *Nacidos fuera de
centros terciarios. RN recién nacido. EXIT: exitero intrapartum treatment
Referencia Diagndstico Tamario (cm)  Parto Via Aérea 10 Supervivencia
Jalad (1990) RN .7 .7 L7 .? St
Catalana (1992) Prenatal .? Manteniendo la ~ Traqueostomia Reseccion tras St
circulacién feto-  intraparto seccion del cordén
placentaria
Senyiiz (1992) RN 17x8x5 Vaginal Orotraqueal Reseccidn <24 h St
Smith (1993) Prenatal .? Aborto No
Intracraneal
Smith (1993) Prenatal .? Aborto No
Intracraneal
Andze (1994) Prenatal J? ! J? Reseccion o7
Intracraneal
Gaucherand (1994)  Prenatal (sem 29)  10x5 Cesdrea Nasotraqueal Ressecion inmediata Si
Gaucherand (1994)  Prenatal (sem 17)  7,5x4,4 Aborto No
Goraib (1995) Prenatal 375¢ Cesérea Orotraqueal Ressecion 12 h St
Matsuno (1997) RN o7 o7 Orotraqueal Reseccion 13 dias o7
Gunkel (1997) Prenatal (sem 36)  7x5x6 Cesdrea Orotraqueal Reseccion 7 dias St
Intracraneal
Oliveira-Filho (1998) Prenatal (sem 35)  16x7x6 Vaginal* Espontdnea Reseccion < 24 h N
Ozeren (1999) Prenatal (sem 18)  5,4x4,6 Aborto No
Demajumdar (1999) RN 4x1x1 Vaginal* Orotraqueal Reseccion <24 h N
Ramirez (1999) Prenatal (sem 32 ;? 0?7 0?7 Periparto St
Kaewpila (2000) Prenatal o7 o7 $? .? o7
Vandenhaute (2000) RN 6x3x3 Vaginal .7 Reseccion (sin fecha Muerto a los
conocida) 2 meses
Vandenhaute (2000) RN .? Vaginal Nasotraqueal Reseccion (sin fecha St
conocida)
Vandenhaute (2000) RN 1x2,8 Vaginal Orotraqueal Reseccion 48 h Si
2x3
Mohammed (2000)  Prenatal (sem 26) Intracraneal Vaginal No No Muerte
intraparto
Beutel (2001) Prenatal (sem 30)  13x8x5 Cesarea Orotraqueal Periparto (+ 2 Si
reintervecniones)
Clement (2001) Prenatal (sem 17)  2x2 Aborto No
Witters (2001) Prenatal (sem 21)  5x4x5 Aborto No
Takeuchi (2003) Prenatal (sem 26)  13x11x6 Cesdreasem 27  No No Muerte
Intracraneal intraparto
Takeuchi (2003) Prenatal (sem 25)  5x4x4 Cesdreasem 27  No No Muerte
intraparto
Pino (2003) Prenatal Scm Cesdrea Traqueostomfa  Reseccidn postparto Muerto a las
3 semanas
Sarioglu (2003) Prenatal (sem 23)  11x8x9 Aborto No
10x5x3
40g
Chen (2003) Prenatal (sem 17)  8x5x7 Aborto No
Intracraneal
Izadi (2003) Prenatal (sem 19)  16x20x6 EXIT (sem 29) Traqueostomia  Reseccion extraoral 48 h St

...

83



Tabla I (Continuacion) Epignatus que provocan polihidramnios y/o distrés respiratorio neonatal en la literatura 1990-2007.
*Nacidos fuera de centros terciarios. RN recién nacido. EXIT: exiitero intrapartum treatment
Referencia Diagnéstico Tamaiio (cm)  Parto Via Aérea 10 Supervivencia
Haghighi (2004) RN 3x5 Vaginal* Orotraqueal Reseccion nasofaringea  Si
(+gastrostomfa) 2 semanas
Oral 8 semanas
Harar (2005) Prenatal (sem 20) ;? EXIT Orotraqueal en NO Muerte
EXIT, postparto
Broncoscopia (pneumotorax)
rigida y
traqueostomia
posterior
Ruano (2005) Prenatal (sem 22)  11x6x6 Cesarea Orotraqueal, Reseccion extraoral Si
Nasotraqueal 30 min
Intraoral 6 dias
Halterman (2006) Prenatal (sem 28)  12x6x5 Cesarea Orotraqueal Reseccion 48h Si
Noguchi (2006) RN .? Vaginal Espontdnea Reseccién 9 dias St
VelascOo (2007) Prenatal (sem 30) 9x6 EXIT Espontdnea tras ~ Reseccion en EXIT Si
exéresis
Chang (2007) RN 14x8x6 (1kg) Cesdrea* Gafas nasales- Reseccion<24 h 1° extra,  Si
traqueostomia 2° intraoral
Lang (2007) Prenatal (sem 20)  15x3 EXIT Orotraqueal Reseccion en EXIT Si
Virgen del Rocio Prenatal (Sem 21) EXIT Traqueostomia Reseccién extraoral St
(2007) en EXIT, extraoral <24 h
prometen la ventilacidn tras el parto®>. S6lo unos pocos casos Tablall  Malf . d o natus sizant
han sido tratados mediante esta técnica (Tabla I). Uno de ellos abia afiormaciones asociacas a epighatus gigantes
acabd en exitus del neonato debido probablemente a un mal .
. , . . Total revisados 38
manejo de las vias respiratoriaso. Maxilofaciales 23
La reseccion de la tumoracién puede hacerse en varias e 6
etapas, al facilitar la exéresis de la masa extraoral el manejo Claribieeas 2
del paciente@”. En al menos dos casos se ha realizado una Cervicales 1
compresion previa para transfundir al feto la sangre secues- Intestinales 1
trada. La mayoria de los autores abogan por un abordaje tran-
soral para la extirpacion completa de la tumoracién@.
Conseguida la exéresis de la tumoracion y la superviven-
cia del paciente, las malformaciones orales asocidadas (pala-  DISCUSION

dar hendido, lengua bifida) se suelen tratar siguiendo el pro-
tocolo habitual.

En nuestro caso, un embarazo gemelar con afectacion del
segundo gemelo, el diagndstico fue prenatal, en la semana
217, con un importante polihidramnios que requiri6 varios
amniodrenajes. Debido a la ocupacidn de las cavidades oral
y nasal por una tumoracién de enormes proporciones se pla-
nificd un parto programado mediante técnica EXIT, teniendo
como primer objetivo realizar una traqueostomia, salvo que
en una rapida inspeccion se viera posible una intubacién oro
o nasotraqueal. El segundo objetivo era la exéresis parcial de
la masa. Tras una nueva resonancia para delimitar la tumora-
cién, en menos de 24 h se realizé la exéresis completa por via
transoral para permitir el cierre precoz de la traqueostomia
(Figs. 1y 2).
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Descartadas otras malformaciones de gravedad y la inva-
sién intracraneal que afecte al desarrollo cerebral (al menos
dos casos con invasion intracraneal han sobrevivido sin secue-
las)@®), parece que los puntos fundamentales en el tratamien-
to del epignatus obstructivo son evitar el parto pretérmino
debido al polihidramnios y la supervivencia al momento del
parto.

Sobre el polihidramnios la actuacién mds contrastada es
el amniodrenaje, reduciendo el volumen uterino y evitando
el trabajo pretérmino.

Ante el parto, el diagndstico prenatal con imégenes deta-
lladas nos permite anticiparnos a la situacién de emergen-
cia®®. Salvo que en las pruebas de imagen se prevea clara-
mente una intubacién fécil, creemos que el parto debe ser pro-
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Figura 1. Aspecto en el parto.

gramado por ginec6logos, neonat6logos, cirujanos pedidtri-
cos y maxilofaciales para asegurar la via aérea mientras la
oxigenacion de la sangre esté asegurada por la madre.

Tras planificar el parto, es fundamental tener claros los
pasos a seguir para asegurar la via aérea, valorando en cada
caso con las pruebas de imagen las posibilidades reales de
conseguir una intubacion y los posibles medios endoscdpicos
necesarios. El tinico algoritmo de manejo de la via respirato-
ria encontrado en la revision se refiere en general a la técni-
ca EXIT®, y aboga por una escalada progresiva en la agresi-
vidad del soporte. Sin embargo, debido a la naturaleza de este
tumor, que obstruye intrinsecamente la via aérea, la traqueos-
tomia puede ser la opcién mds segura, sobre todo en tumores
que ocupan todo el canal craneofaringeo.

Asegurada la ventilacion, parece, a tenor de la revision,
que la reseccidn se puede realizar posteriormente, con el
paciente separado de su madre y estabilizado. Durante el par-
to puede ser necesaria la extirpacion parcial para facilitar el
manejo. Incluso si existe un pequefio pediculo, facilmente
accesible, se puede realizar el tratamiento definitivo, asegu-
rando asf la ventilacion(3?). Previo al tratamiento definitivo
puede requerirse una reduccion de la masa tumoral para esta-
bilizar al paciente, si su volumen compromete la funcion car-
diaca.

Un siguiente paso a plantear serfa la intervencion prenatal
sobre los teratomas que por su volumen y vascularizacién (ECO
Doppler) provoquen insuficiencia cardiaca de alto gasto.

CONCLUSIONES

Las anomalias mds frecuentemente asociadas al epigna-
tus son corregibles una vez extirpada la tumoracién®2).

El prondstico del epignatus gigante parece mejorar con
un correcto diagnostico prenatal (ECO y RMN) y una plani-
ficacion del método de control de la via aérea’?.

El protocolo EXIT convierte una situacién de emergen-
cia en una intervencion reglada y controlada, pudiendo ser
util en el tratamiento de esta patologia®@72.

VOL. 22, N°2, 2009

Figura 2. Tras la reseccion transoral.
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