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Lesao congénita rara como causa atipica de estridor neonatal: relato
de caso de teratoma congénito de orofaringe (epignathus) causando
manifestacao tardia de obstrucao de via aérea

Rare congenital tumor as an atypical cause of neonatal stridor: case report of a rare case of neonatal
stridor and atypical evolution of late airway obstruction due to congenital oropharyngeal teratoma
(epignathus)

Melissa Ameloti Avelino’, Leticia S Almeida Prado Berqué', Juliana Alves Caixeta’, Camilla Gabriela Oliveira’.

Palavras-chave: Resumo

Teratoma, Introdugdo: Teratoma congénito da orofaringe, denominado epignatus, é uma condigdo rara, mas com grande
Sons Respiratorios, potencial de obstrugdo da via aérea fetal, cursando com insuficiéncia respiratéria podendo causar 6ébito perinatal.
Obstrugdo de Exames de imagens usuais do acompanhamento gestacional como a ultrassonografia detectam lesdes tipo massa
Vias Aéreas, ocupando regido de cabega e pescogo do feto, e comumente associagdo com polidramnio. O teratoma epignatus,

quando ndo detectado no periodo pré-natal, devido a localizagdo da lesdo apresentaria evolugdo precoce de
insuficiéncia respiratéria neonatal grave. Relato de Caso: Relatamos um caso atipico onde lactente de 44 dias, nascido
sem intercorréncias, mas com relato dos pais de estridor leve, desde o nascimento, sem investigacao, evoluiu com
insuficiéncia respiratéria grave necessitando de intubagdo orotraqueal em servigo de emergéncia. Na ocasido foi
detectado lesdo em massa obstruindo via aérea. Apds exérese cirurgica da lesdo, estudo histopatoldgico revelou
teratoma maduro. Conclusdo: O estridor neonatal, ainda que discreto, requer uma investigagdo adequada da etiologia
provavel. Na pratica médica, os casos de estridor grave associado a sintomas como esforgo respiratdrio ou dificuldade
de alimentagdo tendem a ser mais valorizados. Teratoma epignatus ndo é uma causa comum de estridor neonatal,
principalmente em manifestagao tardia.

Crianga.
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Abstract

Background: Epignathus is the term used for congenital oropharyngeal teratoma, a rare condition however with great
potential to cause fetal airway obstruction, attending with respiratory insufficiency and being able to cause perinatal
death. Usual imaging exam in pregnancy follow-up such as ultrasonography can detect mass-type lesions occupying the
head and neck region of the fetus, also commonly associated with polydramnium. The early diagnosis of Epignathus
assists in planning management as delivery and adequate procedures to guarantee the fetal airway. Case: We report an
atypical case of a 44-day-old baby girl, born without complications, but with parents reports of mild stridor from birth
without investigation, progressed with severe respiratory insufficiency requiring orotracheal intubation in emergency
service. At the time, a mass was detected on oropharynx obstructing airway. After the surgical exeresis of the mass,
histopathological study revealed mature teratoma. Conclusion: Neonatal stridor, however mild, requires an adequate
investigation of the probable etiology. In medical practice, cases of severe stridor associated with symptoms such as
respiratory effort or difficulty feeding tend to be more valued. Epignathus is not a common cause of neonatal stridor,
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especially in cases of late manifestations.

INTRODUCAO

Teratomas congénitos sdo definidos como neoplasias
verdadeiras de origem embrionaria constituidas por células
provenientes das trés camadas germinativas (endoderme,
mesoderme e ectoderme)®?. Epignathus sdo teratomas
congénitos proveniente da orofaringe. Apesar de raros, sdo
relevantes devido ao risco de causar obstrucdo das vias aéreas
fetais, complicando com dificuldade ou, até mesmo, impossibi-
lidade de intubagdo orotraqueal, devido a distor¢do anatdmica,
potencialmente levando a morte perinatal®.

O diagnéstico de epignathus ocorre comumente no
periodo intrauterino, durante as avaliagdes pré-natais padrao,
pois podem causar alteragdes estruturais na face fetal em
estagios iniciais da gestacdo®. A ressonancia nuclear mag-
nética (RNM) permite melhor precisdo do diagndstico pois
correlaciona extensao da lesdo e envolvimento de estruturas
adjacentes. Auxiliando assim no diagndstico diferencial e nas
decisdes terapéuticas.

O estridor neonatal é um som respiratdrio anormal que
sinaliza possivel anomalia em via aérea causando obstrucdo
a nivel laringeo/traqueobrdnquico. Trata-se de um dos sinais
mais comuns de desconforto respiratério no recém-nascido,
sendo fundamental, mesmo quando manifestacdo discreta,
seu reconhecimento precoce e investigacdo etioldgica®®. Nesse
artigo apresentamos um caso raro em gque uma crianga com
teratoma epignathus, que nao foi identificado durante os pe-
riodos pré e neonatal, apesar de parto institucional, evoluiu
atipicamente com estridor inspiratorio insidioso e manifesta-
¢do sintomatica tardia de obstrucdo das vias aéreas.

RELATO DE CASO

Lactente 44 dias, feminino, foi admitida em unidade
de terapia intensiva pediatrica devido a estridor inspiratdrio
associado a insuficiéncia respiratéria grave. Crianga com histo-
rico de nascimento de parto cesdreo, 39 semanas de gestagao,
2.760g ao nascimento, Apgar 8/9, sem registro de intercor-
réncias. Progenitora 30 anos, G3P0A2, realizou acompanha-
mento pré-natal regular com realizagdo de ultrassonografias
periddicas, todas sem detecgdo de alteragGes. Ultrassonografia
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morfoldgica, realizada por volta da 202 semana de gestagao,
nao revelou qualquer alteragdo em cavidade oral e ndo houve
identificacdo de polidramnio. Apds o parto, a crianga seguiu
para alojamento conjunto, recebeu amamentacdo livre de-
manda e, ainda no hospital, apresentou discreto estridor sem
sinais de esforgo respiratdrio. A crianga recebeu alta hospitalar
2 dias apos o parto.

Os pais identificaram a presenca de estridor inspira-
tério suave na primeira semana de vida, associado a pausas
frequentes durante as mamadas, contudo sem episédios de
cianose. Entretanto, houve piora progressiva e gradual do
estridor, tornando-se mais perceptivel apds o décimo dia de
vida (quando iniciaram choros intensos devido as célicas). O
recém-nascido foi avaliado consecutivamente, a nivel ambu-
latorial, por 6 pediatras, porém a queixa de estridor foi pouco
apreciada por causa do carater benigno da condi¢do e da
auséncia associacdo com sinais de dificuldade respiratéria. Na
sétima avaliacdo médica, que ocorreu no 302 dia de vida, foi
levantado hipdtese de laringomalacia, contudo sem realizagdo
de avaliagdo complementar através de exame endoscépico
(videonasofibroscopia flexivel).

Aos 40 dias de vida, durante um episddio de choro
intenso, a lactente apresentou cianose periférica que evoluiu
com resolugdo espontanea. Durante um episédio de regurgi-
tacdo apds mamada, mae referiu ter visualizado lesdo résea
exteriorizando-se em orofaringe. No 442 dia de vida, lactente
apresentou sucessivos episédios de cianose e apneia de curta
duragdo durante choro, com piora progressiva, evoluindo com
desconforto respiratdrio importante. Foi entdo levada para
atendimento em pronto socorro de hospital pediatrico.

A crianga foi admitida em unidade de cuidados inten-
sivos neonatal, com insuficiéncia respiratéria e necessitou de
intubacdo orotraqueal. Durante a intubagdo foi visualizado
lesdo em massa ocupando porgdo posterior da orofaringe
(Figura 1). Iniciou-se, entdo, investigacdo de lesdo congénita
de cabeca e pescoco. A RNM excluiu envolvimento do sistema
nervoso central (SNC) e identificou lesdo tumoral com inser¢do
na parede lateral na transicdo rino/orofaringe, sem extensado
para estruturas da base do cranio. Optou-se por abordagem
cirdrgica endoscopica que foi registrada em video. Durante



o procedimento cirurgico, foi identificado lesdo sélida, pedi-
culada, de superficie lisa, com insergao na parede lateral da
hipofaringe. O material retirado, de aproximadamente 5,0cm
(Figura 2), foi documentado com foto e enviado para analise
histopatoldgica, que revelou teratoma maduro.

No pds-operatdrio imediato, o bebé ja apresentava pa-
drdo respiratdrio normal, recebendo alta no segundo dia apds
procedimento. Manteve-se seguimento ambulatorial regular
e, até a presente data, a crianga apresenta-se sem sequelas e
sem recorréncia do tumor.

O teratoma congénito é um tumor complexo de origem
embrionaria composto por células pluripotentes das camadas
germinativas (ectoderma, mesoderma e endoderma). Apre-
senta crescimento irregular e pode variar de lesGes cisticas a
sélidas, benignas ou malignas. Considerado um dos principais
tipos de tumores neonatais mais comuns (25-30%)’, o teratoma
congénito possuiincidéncia de 1:4.000 nascidos vivos?3. Cerca
de 80% ocorre nas regides sacrococcigea e gonadal, seguido
das regides de retroperiténio e mediastino. A regido de ca-
beca e pescogo corresponde de 1-9% dos casos de teratoma
congénito, sendo mais comumente afetada a regido cervical
seguida da nasofaringe’.

O teratoma originado na orofaringe é denominado
epignathus, extremamente raro, possui incidéncia de 1:35.000-
20.0000 nascidos vivos, com preponderancia feminina, numa
propor¢do descrita na literatura de 3:1°.

Apesar de raro, tem grande importancia devido ao
potencial de obstrucdo da via aérea fetal e morte perinatal.
Segundo Mutaz et al. (2013)*, o termo epignathus etimologi-
camente deveria ser reservado aos teratomas de mandibula,
entretanto, é amplamente utilizado na literatura para referir a
teratomas que surgem na cavidade oral ou faringe. O teratoma
epignathus ainda é considerado de origem obscura, contudo
ha teorias quanto a etiologia que descrevem implantacdo
ou inclusdo congénita de camadas de células germinativas;
tentativa incompleta de formacdo de gémeo siameses; e, a
teoria mais aceita, o crescimento desorganizado de células plu-
ripotentes da bolsa de Rathke®°. Pode apresentar-se sozinho,
mas conforme a literatura, 6% é associado a anormalidades
na linha média como fenda palatina, lingua bifida e duplicacdo
da hipodfise’.

O diagnéstico definitivo é feito através da analise
histopatolégica da lesdo retirada cirugicamente. Contudo
encontramos descri¢do de diagndstico pré-natal na literatura
a partir de meados de 1970, através da USG no seguimento
regular pré-natal*'. O diagndstico precoce pode ocorrer aci-
dentalmente de 20-50% no segundo trimestre de gestagdo,
durante avaliagdo ultrassonografica®. USG bi/tridimensional
pode detectar, ja a partir da 152 semana de gesta¢do, massa
cervical ou faringea com componentes sdlido-cisticos, po-

dendo exteriorizar pela boca fetal, gerando hiperextensao da
cabega, além de 1/3 podendo estar associado ao polidramnio™®.
A investigacdo deve ser complementada com ressonancia
nuclear magnética para identificar caracteristicas da lesdo,
mensurar sua extensao e correlagdo com estruturas adjacen-
tes, incluindo estruturas intracranianas. O diagndstico precoce
de teratoma epignathus permite melhor planejamento para
manejo da gestagdo, decisdo de via de parto e manutengao da
via aérea fetal. Na literatura, encontramos protocolos de tra-
tamento cirdrgico considerando o EXIT (ex-utero intrapartum
treatment procedure) como opg¢do para protec¢do da via aérea
e tentativa de evitar dbito fetal quando diagndstico precoce
de teratoma epignathus>’12,

O estridor é um dos sintomas mais comuns associado
ao desconforto respiratério neonatal, problema presente
em cerca de 7% dos recém-nascidos. Trata-se de um som
respiratorio agudo, podendo ser inspiratdrio, expiratério ou
bifasico, causado por obstrugdo das vias aéreas neonatais.
Pode apresentar-se sozinho ou associado a sinais de esforgo
respiratorio e possui entre as causas mais comuns a laringo-
malacia (70%), seguida pela paralisia de pregas vocais e este-
nose subgldtica congénita®®. O manejo adequado do estridor
neonatal, independente da intensidade (leve, moderado ou
intenso) incluianamnese com histéria completa (descrigao do
tipo de estridor, tempo de inicio, fatores desencadeantes e de
melhora), exame fisico minucioso e exame complementar para
identificagcdo imediata da etiologia. A visualizacdo endoscépica
da via aérea através da laringoscopia flexivel permite a avalia-
¢do da anatomia e da dinamica laringea de maneira acessivel,
confidvel e sem necessidade de sedagdo®.

Massas de cabeca e pescogo sdo causas extremamente
incomuns de estridor em neonatos e, quando presentes, ten-
dem a ocorrer precocemente, sendo a maioria ainda na sala
de parto, o que difere do caso relatado, onde inicialmente foi
leve e sem associagdo com outros sintomas, houve evolucdo
tardias de obstrugdo, ndo sendo realizado diagndstico precoce.

O teratoma congénito da orofaringe, denominado
epignathus, é raro e, quando presente, tende a manifestar-se
precocemente com alteragbes em exames de imagem pré-
-natais ou com obstrucgdo das vias aéreas logo apds o parto.
O estridor no periodo neonatal é um sintoma que deve ser
avaliado mesmo quando leve ou sem associagdo com sinais
sugestivos de desconforto respiratério. A investigagdo precoce
deve ser realizada até a identificagdo adequada da etiologia,
de preferéncia com uma avalia¢do otorrinolaringoldgica pedi-
atrica, permitindo o manejo adequado, um tratamento mais
rapido e evitando maiores complica¢cdes respiratdrias nos
lactentes, inclusive o desconforto respiratério e risco potencial
de morte por obstrugdo das vias aéreas.

Relato de caso desenvolvido sem financiamento.

Relato de caso sem qualquer conflito de Interesse.
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