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Resumen

El epignathus consiste en una forma poco frecuente de teratoma orofacial congénito raro que puede surgir de la region
del esfenoides, el paladar o la faringe. Esta entidad conlleva a una alta tasa de mortalidad secundario a una importante
obstruccion de las vias aéreas en el periodo neonatal. El objetivo es reportar un caso de diagnéstico antenatal ecografi-
co de epignathus como hallazgo incidental. Presentacion de caso: Primigestante de 17 afos, quien acude a control
ecografico para realizacion de primera ecografia, en donde se evidencia en los 2/3 inferiores de la cara una tumoracién
solida de ecogenicidad heterogénea donde se observan zonas ecogénicas que se alternan con zonas isoecogénicas la
cual se extiende desde el borde inferior de las orbitas hasta el tercio superior del térax (comprometiendo la regién nasal
y orofaringea) de aproximadamente 61x50 mm sugestiva de epignathus. Conclusion: El diagndstico prenatal de esta en-
tidad es ecografico y es esencial para poder planificar un adecuado manejo en las primeras horas posnatales mejorando

la tasa de sobrevida neonatal.

Autor corresponsal
Jaime Andrés Machado Bernal
janama1996@gmail.com

Palabras claves
teratoma, ultrasonografia, anomalias del sistema
estomatognatico.

Key words
teratoma, ultrasonography, anomalies of the
stomatognathic system.

Fecha de Recibido
29 de junio de 2022

Fecha de Publicacion
25 de agosto de 2022

Reproduccion

Articulo de acceso libre para uso académico personal e
individual. Prohibida reproduccién para otros usos o
derivado.

Conflictos de interés

Los autores declaran no tener conflictos de interés y
haber seguido los protocolos bioéticos. Se obtuvo
consentimiento informado de los pacientes para este
trabajo.

Financiamiento
Los autores declaran no tener fuentes externas de
financiamiento asociados a este trabajo.

ABSTRACT

Epignathus is an infrequent form of rare congenital orofa-
cial teratoma that can arise from the sphenoid region, the
palate or the pharynx, which can be related to different
malformations. This entity leads to a high mortality rate se-
condary to significant airway obstruction in the neonatal
period. The purpose is to report a case of antenatal ultra-
sound diagnosis of epignathus as an incidental finding.
Case presentation: 17-year-old primipregnant woman, who
attends an ultrasound control to perform a first ultrasound,
where a solid tumor of heterogeneous echogenicity is evi-
denced in the lower 2/3 of the face where echogenic zo-
nes are observed that alternate with isoechogenic zones.
which extends from the lower edge of the orbits to the up-
per third of the thorax (compromising the nasal and orop-
haryngeal region) of approximately 61x50 mm, suggestive
of epignathus. Conclusion: The prenatal diagnosis of this
entity is ultrasound and it is essential to be able to plan an
adequate management in the first postnatal hours, impro-
ving the neonatal survival rate.
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INTRODUCCION

Los teratomas son tumores benignos que contienen ele-
mentos de 3 capas germinales: ectodermo, mesodermo y
endodermo, con diversos grados de organizacion [1]. Es-
tos se pueden clasificar en cuatro grupos: quiste dermoi-
de, que consta de células epiteliales compuestas de dos
lineas de células germinales (generalmente, ectodermo y
mesodermo); quiste teratoideo, que se compone de las
tres capas de células germinales; sin embargo, esté poco
diferenciado; los teratomas, que pueden ser sdlidos o
quisticos, también contienen tejido de las tres capas ger-
minales y son mas identificables histolégicamente; y epig-
nathus, que es un tumor oral muy desarrollado que se
origina en organos y extremidades fetales. También se co-
noce como “fetus-in-fetu” [2].

La incidencia de esta patologia es baja, y muchas veces
subdiagnosticada. Por lo tanto, se hace necesario hacer
un diagnostico prenatal ecografico adecuado para poder
planificar el nacimiento del neonato y en ese sentido dis-
minuir las tasas de morbimortalidad. A pesar de tener una
base genética sdlida, se debe considerar que la etiologia
es por multiples factores. Las consecuencias de los tumo-
res neonatales estan determinadas por el tamario, la ubi-
cacion, la tasa de crecimiento y el grado de invasion de la
lesion, que puede ser fatal en algunos casos. | objetivo de
este reporte es documentar un caso de epignathus diag-
nosticado con ultrasonido de manera oportuna durante el
periodo antenatal en la ciudad de Barranquilla, Colombia.

PRESENTACION DEL CASO

Se comunica el caso de una paciente de 17 afios de
edad, primigestante, de edad gestacional desconocida da-
do a que no recuerda fecha de su Ultima regla ni se ha
realizado ecografias previas, sin antecedentes personales
de importancia, captacion tardia al control prenatal. Acude
a realizacién de primera ecografia en donde se documen-
ta se encuentra cursando con embarazo de 22,5 semanas
por biometrias en ese momento; quien asistioé con cita pre-
via a consulta de ecografia de detalle anatémico en la
cual se evidencia: feto de sexo femenino, con presencia
de ventriculomegalia bilateral leve: derecha de 12 mm e
izquierda 16 mm, en los 2/3 inferiores de la cara existe

una tumoracion solida de ecogenicidad heterogénea don-

de se observan zonas ecogénicas que se alternan con zo-
nas isoecogeénicas la cual se extiende desde el borde infe-
rior de las orbitas hasta el tercio superior del térax
(comprometiendo la region nasal y orofaringea) de aproxi-
madamente 61x50 mm sugestiva de epignathus (figura 1A
y figura 1B). Al examen doppler color muestra patron

vascular, ausencia de camara gastrica, liquido amnidtico

Figura 1. Tumoracion sdlida

Tumoracién solida la cual se extiende desde el borde inferior de las
orbitas hasta el tercio superior del térax (comprometiendo la regién
nasal y orofaringea) de aproximadamente 61x50 mm. Imagen en 3D.
Fuente: paciente.
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Figura 2. Imagen por ultrasonido

Liquido amniético particulado isoecogénico aumentado ILA 29.2 cm -
polihidramnios leve. Fuente: paciente.

particulado isoecogénico aumentado ILA 29.2 cm - polihi-
dramnios leve (figura 2), evaluacién cardiaca normal, pla-
centa anterior grado I/lll de Grannum, peso fetal 475
gramos creciendo en percentil 17.1% segun intervalo
ecografico; posteriormente paciente es valorada por servi-
cio de medicina maternofetal quienes realizan amniocen-
tesis para estudio de cariotipo fetal, durante el
procedimiento se obtuvo liquido amniético cetrino oscuro
(figura 3) asociado a pobre prondstico fetal. La paciente
aceptd continuar con la gestacién. Finalmente, el feto fa-
llecio intrautero en semana 28 de gestacion en donde se
confirmé histopatolégicamente el diagndstico de epignat-
hus (figura 4).

DISCUSION

El epignathus por ser una entidad poco frecuente, su etio-
logia aun se desconoce, sin embargo, hay una variedad
de teorias, siendo la mas popular que el epignathus pue-
de surgir de las células totipotentes de la bolsa de Rathke
y crecer de manera desorganizada [3]. No hay evidencia
que sugiera que el epignathus sea causado por agentes
ambientales, herencia mendeliana o poligénica [4].

Como ya se menciono, la incidencia de esta patologia a
nivel mundial es baja; se estima que es de 1 en 35.000 -
200.000 nacidos vivos [5]. Se realizd una busqueda ex-
haustiva en varias bases de datos (PubMed, LILACS); y

Figura 3. Liquido amnidtico cetrino oscuro.

Figura 4. Obito fetal con evidencia de epignathus.

Fuente: paciente.
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en nuestro pais hay pocos reportes acerca de esta enti-
dad y usualmente el diagndstico se ha hecho en el perio-
do posnatal (inmediatamente al nacimiento) como se
describe en dos casos publicados en la ciudad de Cali,
Colombia [6] y otro caso en el hospital San Vicente de
Paul en la ciudad de Medellin [7].

La importancia de este reporte es que el diagndstico fue
hecho en el periodo prenatal y no hay literatura reportada
hasta el momento en nuestro pais de dicha entidad en

donde el diagndstico haya sido antenatal.

Esta patologia se presenta con mayor frecuencia en pa-
cientes de sexo femenino, con una relacion 3:1, acorde
con nuestro reporte de caso en el cual el sexo fetal es fe-
menino [8]. Se asocia con malformaciones de la linea me-
dia, como anoftalmia, displasia renal bilateral, meningo-
encefalocele, lengua bifida, sindrome de Pierre-Robin e
hipoplasia del cuerpo calloso y paladar hendido [9], en
nuestro caso se asociaba a ventriculomegalia bilateral le-
ve; afectacion poco comun en relacidon con epignathus, sin
embargo, importante describirla.

El impacto fisiolégico de un teratoma es el resultado de su
ubicacién y tamafio, al ser un tumor cuya principal carac-
teristica esta dada por el efecto compresivo y a su vez
obstructivo. Si se localizan en el tracto aerodigestivo supe-
rior, son de alto riesgo y con frecuencia causan complica-
ciones potencialmente mortales por compromiso de la via
aérea. Debido a esto, tienen una alta tasa de mortalidad y
el diagnodstico prenatal puede permitir una mejor prepara-
cion para ayudar a optimizar la atencién en el momento

del nacimiento [10].

En ese sentido, se hace necesario realizar un adecuado
diagndstico prenatal de esta patologia; mucho se ha dicho
con respecto a las ayudas diagndsticas. Si bien la reso-
nancia magnética nuclear revela con precision las carac-
teristicas del tumor incluso desde el periodo prenatal y
predice de manera confiable el grado de compresién de
las vias respiratorias y el grado de compromiso esofagico
o pulmonar [11]; el estudio de tamizaje sigue siendo el ul-
trasonido obstétrico, con una alta sensibilidad como lo re-
portan algunos autores [12].

En cuanto a la via del parto, se prefiere siempre un parto
por cesarea para el feto con un diagnéstico prenatal de un
epignathus porque un gran teratoma en la boca y la farin-
ge puede causar una obstruccién completa de las vias
respiratorias impidiendo el paso por el canal del parto por
un efecto obstructivo [13]. Se recomienda un equipo multi-
disciplinario entrenado al momento del nacimiento de es-
tos neonatos diagnosticados con epignathus para
disminuir los resultados adversos perinatales. Con respec-
to a las semanas de la finalizacion de la gestacioén, se han
descrito procedimientos EXIT con fetos entre las semanas
29 y 40; por lo tanto, el parto prematuro no es una con-
traindicacion para el EXIT [14].

Finalmente podemos decir que en fetos con diagndsticos
de epignathus, la obstruccion de la via aérea por compre-
sion u oclusion ha sido reportada hasta en un 80% al 100%
y si no es intervenida llega a mortalidad incluso del 100%
[15]. Es por ello en donde radica la importancia de hacer un

adecuado diagnostico prenatal de esta patologia.

CONCLUSION

El epignathus es una entidad infrecuente, pero cuando se
presenta tiene alta mortalidad. Si se asocia a otras malfor-
maciones aumenta el riesgo de complicaciones extrauteri-
na. El diagnéstico prenatal siempre se va basar en la
ultrasonografia, pero en algunas ocasiones se requiere de
estudios complementarios de mayor complejidad como la
RMN para evaluar la complejidad y el compromiso. Actual-
mente es un desafio la planificacion de la finalizacion de la
gestacion, por la complejidad de la terapia EXIT y no hay
un consenso mundialmente aceptado en donde se indique
la meta gestacional en esta patologia.
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