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Lesão congênita rara como causa atípica de estridor neonatal: relato 
de caso de teratoma congênito de orofaringe (epignathus) causando 
manifestação tardia de obstrução de via aérea
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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)
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Introdução: Teratoma congênito da orofaringe, denominado epignatus, é uma condição rara, mas com grande 
potencial de obstrução da via aérea fetal, cursando com insuficiência respiratória podendo causar óbito perinatal. 
Exames de imagens usuais do acompanhamento gestacional como a ultrassonografia detectam lesões tipo massa 
ocupando região de cabeça e pescoço do feto, e comumente associação com polidramnio. O teratoma epignatus, 
quando não detectado no período pré-natal, devido à localização da lesão apresentaria evolução precoce de 
insuficiência respiratória neonatal grave. Relato de Caso: Relatamos um caso atípico onde lactente de 44 dias, nascido 
sem intercorrências, mas com relato dos pais de estridor leve, desde o nascimento, sem investigação, evoluiu com 
insuficiência respiratória grave necessitando de intubação orotraqueal em serviço de emergência. Na ocasião foi 
detectado lesão em massa obstruindo via aérea. Após exérese cirúrgica da lesão, estudo histopatológico revelou 
teratoma maduro. Conclusão: O estridor neonatal, ainda que discreto, requer uma investigação adequada da etiologia 
provável. Na prática médica, os casos de estridor grave associado a sintomas como esforço respiratório ou dificuldade 
de alimentação tendem a ser mais valorizados. Teratoma epignatus não é uma causa comum de estridor neonatal, 
principalmente em manifestação tardia.
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INTRODUÇÃO

Teratomas congênitos são definidos como neoplasias 
verdadeiras de origem embrionária constituídas por células 
provenientes das três camadas germinativas (endoderme, 
mesoderme e ectoderme)1,2. Epignathus são teratomas 
congênitos proveniente da orofaringe3. Apesar de raros, são 
relevantes devido ao risco de causar obstrução das vias aéreas 
fetais, complicando com dificuldade ou, até mesmo, impossibi-
lidade de intubação orotraqueal, devido à distorção anatômica, 
potencialmente levando à morte perinatal4.

O diagnóstico de epignathus ocorre comumente no 
período intrauterino, durante as avaliações pré-natais padrão, 
pois podem causar alterações estruturais na face fetal em 
estágios iniciais da gestação5. A ressonância nuclear mag-
nética (RNM) permite melhor precisão do diagnóstico pois 
correlaciona extensão da lesão e envolvimento de estruturas 
adjacentes. Auxiliando assim no diagnóstico diferencial e nas 
decisões terapêuticas.

O estridor neonatal é um som respiratório anormal que 
sinaliza possível anomalia em via aérea causando obstrução 
a nível laríngeo/traqueobrônquico. Trata-se de um dos sinais 
mais comuns de desconforto respiratório no recém-nascido, 
sendo fundamental, mesmo quando manifestação discreta, 
seu reconhecimento precoce e investigação etiológica2,6. Nesse 
artigo apresentamos um caso raro em que uma criança com 
teratoma epignathus, que não foi identificado durante os pe-
ríodos pré e neonatal, apesar de parto institucional, evoluiu 
atipicamente com estridor inspiratório insidioso e manifesta-
ção sintomática tardia de obstrução das vias aéreas.

RELATO DE CASO

Lactente 44 dias, feminino, foi admitida em unidade 
de terapia intensiva pediátrica devido a estridor inspiratório 
associado à insuficiência respiratória grave. Criança com histó-
rico de nascimento de parto cesáreo, 39 semanas de gestação, 
2.760g ao nascimento, Apgar 8/9, sem registro de intercor-
rências. Progenitora 30 anos, G3P0A2, realizou acompanha-
mento pré-natal regular com realização de ultrassonografias 
periódicas, todas sem detecção de alterações. Ultrassonografia 

morfológica, realizada por volta da 20ª semana de gestação, 
não revelou qualquer alteração em cavidade oral e não houve 
identificação de polidrâmnio. Após o parto, a criança seguiu 
para alojamento conjunto, recebeu amamentação livre de-
manda e, ainda no hospital, apresentou discreto estridor sem 
sinais de esforço respiratório. A criança recebeu alta hospitalar 
2 dias após o parto.

Os pais identificaram a presença de estridor inspira-
tório suave na primeira semana de vida, associado a pausas 
frequentes durante as mamadas, contudo sem episódios de 
cianose. Entretanto, houve piora progressiva e gradual do 
estridor, tornando-se mais perceptível após o décimo dia de 
vida (quando iniciaram choros intensos devido às cólicas). O 
recém-nascido foi avaliado consecutivamente, a nível ambu-
latorial, por 6 pediatras, porém a queixa de estridor foi pouco 
apreciada por causa do caráter benigno da condição e da 
ausência associação com sinais de dificuldade respiratória. Na 
sétima avaliação médica, que ocorreu no 30º dia de vida, foi 
levantado hipótese de laringomalácia, contudo sem realização 
de avaliação complementar através de exame endoscópico 
(videonasofibroscopia flexível).

Aos 40 dias de vida, durante um episódio de choro 
intenso, a lactente apresentou cianose periférica que evoluiu 
com resolução espontânea. Durante um episódio de regurgi-
tação após mamada, mãe referiu ter visualizado lesão rósea 
exteriorizando-se em orofaringe. No 44º dia de vida, lactente 
apresentou sucessivos episódios de cianose e apneia de curta 
duração durante choro, com piora progressiva, evoluindo com 
desconforto respiratório importante. Foi então levada para 
atendimento em pronto socorro de hospital pediátrico.

A criança foi admitida em unidade de cuidados inten-
sivos neonatal, com insuficiência respiratória e necessitou de 
intubação orotraqueal. Durante a intubação foi visualizado 
lesão em massa ocupando porção posterior da orofaringe 
(Figura 1). Iniciou-se, então, investigação de lesão congênita 
de cabeça e pescoço. A RNM excluiu envolvimento do sistema 
nervoso central (SNC) e identificou lesão tumoral com inserção 
na parede lateral na transição rino/orofaringe, sem extensão 
para estruturas da base do crânio. Optou-se por abordagem 
cirúrgica endoscópica que foi registrada em vídeo. Durante 
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o procedimento cirúrgico, foi identificado lesão sólida, pedi-
culada, de superfície lisa, com inserção na parede lateral da 
hipofaringe. O material retirado, de aproximadamente 5,0cm 
(Figura 2), foi documentado com foto e enviado para análise 
histopatológica, que revelou teratoma maduro.

No pós-operatório imediato, o bebê já apresentava pa-
drão respiratório normal, recebendo alta no segundo dia após 
procedimento. Manteve-se seguimento ambulatorial regular 
e, até a presente data, a criança apresenta-se sem sequelas e 
sem recorrência do tumor.

COMENTÁRIOS

O teratoma congênito é um tumor complexo de origem 
embrionária composto por células pluripotentes das camadas 
germinativas (ectoderma, mesoderma e endoderma). Apre-
senta crescimento irregular e pode variar de lesões císticas à 
sólidas, benignas ou malignas. Considerado um dos principais 
tipos de tumores neonatais mais comuns (25-30%)¹, o teratoma 
congênito possui incidência de 1:4.000 nascidos vivos2,3. Cerca 
de 80% ocorre nas regiões sacrococcígea e gonadal, seguido 
das regiões de retroperitônio e mediastino. A região de ca-
beça e pescoço corresponde de 1-9% dos casos de teratoma 
congênito, sendo mais comumente afetada a região cervical 
seguida da nasofaringe7.

O teratoma originado na orofaringe é denominado 
epignathus, extremamente raro, possui incidência de 1:35.000-
20.0000 nascidos vivos, com preponderância feminina, numa 
proporção descrita na literatura de 3:15.

Apesar de raro, tem grande importância devido ao 
potencial de obstrução da via aérea fetal e morte perinatal. 
Segundo Mutaz et al. (2013)x, o termo epignathus etimologi-
camente deveria ser reservado aos teratomas de mandíbula, 
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 
há teorias quanto à etiologia que descrevem implantação 
ou inclusão congênita de camadas de células germinativas; 
tentativa incompleta de formação de gêmeo siameses; e, a 
teoria mais aceita, o crescimento desorganizado de células plu-
ripotentes da bolsa de Rathke8,9. Pode apresentar-se sozinho, 
mas conforme a literatura, 6% é associado a anormalidades 
na linha média como fenda palatina, língua bífida e duplicação 
da hipófise7.

O diagnóstico definitivo é feito através da análise 
histopatológica da lesão retirada cirugicamente10. Contudo 
encontramos descrição de diagnóstico pré-natal na literatura 
a partir de meados de 1970, através da USG no seguimento 
regular pré-natal11. O diagnóstico precoce pode ocorrer aci-
dentalmente de 20-50% no segundo trimestre de gestação, 
durante avaliação ultrassonográfica5. USG bi/tridimensional 
pode detectar, já a partir da 15ª semana de gestação, massa 
cervical ou faríngea com componentes sólido-císticos, po-

dendo exteriorizar pela boca fetal, gerando hiperextensão da 
cabeça, além de 1/3 podendo estar associado ao polidrâmnio11. 
A investigação deve ser complementada com ressonância 
nuclear magnética para identificar características da lesão, 
mensurar sua extensão e correlação com estruturas adjacen-
tes, incluindo estruturas intracranianas. O diagnóstico precoce 
de teratoma epignathus permite melhor planejamento para 
manejo da gestação, decisão de via de parto e manutenção da 
via aérea fetal. Na literatura, encontramos protocolos de tra-
tamento cirúrgico considerando o EXIT (ex-utero intrapartum 
treatment procedure) como opção para proteção da via aérea 
e tentativa de evitar óbito fetal quando diagnóstico precoce 
de teratoma epignathus5,7,12.

O estridor é um dos sintomas mais comuns associado 
ao desconforto respiratório neonatal, problema presente 
em cerca de 7% dos recém-nascidos. Trata-se de um som 
respiratório agudo, podendo ser inspiratório, expiratório ou 
bifásico, causado por obstrução das vias aéreas neonatais. 
Pode apresentar-se sozinho ou associado a sinais de esforço 
respiratório e possui entre as causas mais comuns a laringo-
malácia (70%), seguida pela paralisia de pregas vocais e este-
nose subglótica congênita2,6. O manejo adequado do estridor 
neonatal, independente da intensidade (leve, moderado ou 
intenso) inclui anamnese com história completa (descrição do 
tipo de estridor, tempo de início, fatores desencadeantes e de 
melhora), exame físico minucioso e exame complementar para 
identificação imediata da etiologia. A visualização endoscópica 
da via aérea através da laringoscopia flexível permite a avalia-
ção da anatomia e da dinâmica laríngea de maneira acessível, 
confiável e sem necessidade de sedação6.

Massas de cabeça e pescoço são 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 associação com outros sintomas, houve evolução 
tardias de obstrução, não sendo realizado diagnóstico precoce.

O teratoma congênito da orofaringe, denominado 
epignathus, é raro e, quando presente, tende a manifestar-se 
precocemente com alterações em exames de imagem pré-
-natais ou com obstrução das vias aéreas logo após o parto. 
O estridor no período neonatal é um sintoma que deve ser 
avaliado mesmo quando leve ou sem associação com sinais 
sugestivos de desconforto respiratório. A investigação precoce 
deve ser realizada até a identificação adequada da etiologia, 
de preferência com uma avaliação otorrinolaringológica pedi-
átrica, permitindo o manejo adequado, um tratamento mais 
rápido e evitando maiores complicações respiratórias nos 
lactentes, inclusive o desconforto respiratório e risco potencial 
de morte por obstrução das vias aéreas.
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