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RELATO DE CASO
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RESUMO

Objetivo: relatar o caso de um teratoma oral associado a teratoma cervical congénito, destacando a gravidade ¢ as dificuldades
terapéuticas associadas. Metodologia: a pesquisa foi realizada através da avaliagdo do prontuario de uma paciente com diagnostico
de teratoma oral associado a teratoma cervical gigante congénito em julho de 2017, no hospital secundario no interior do Estado
do Ceara, ap6s assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido pela mae. Descri¢do do caso: recém-nascido de parto
vaginal, realizado com 36 semanas de idade gestacional. Na admissdo pré-termo tardio apresentava lesdo volumosa pediculada
que se projetava a partir da boca associada a volumosa massa cervical a direita com comprometimento de mandibula. Paciente
evolui com desconforto respiratorio intenso, bradicardia por compressao de vias aéreas e quadro de choque séptico e pancitopenia.
Evoluiu ao 6bito com 16 dias de vida. Discussdo: os teratomas congénitos mais comuns sdo sacrococcigeos, seguidos pelos de
gonadas, mediastino anterior, retroperitonio ¢ orofaringe. O teratoma oral ¢ mais raro ¢ compreende menos de 2%, podendo levar
a asfixia e insuficiéncia respiratoria severa. Conclusao: o teratoma oral pode ser diagnosticado durante o pré-natal, através da
realizagdo de uma ultrassonografia ou ressonancia, sendo recomendado cesariana.
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ABSTRACT

Objective: to report the case of an oral teratoma associated with congenital cervical teratoma, highlighting the severity and
associated therapeutical difficulties. Methodology: The study was carried out through the evaluation of the medical record of a
patient with diagnosis of oral teratoma associated with congenital giant cervical teratoma in July 2017, at the secondary hospital
in the interior of the state of Cear4, after the signing of the Free and Informed Consent Form by the mother. Case description:
Newborn vaginal delivery, performed at 36 weeks of gestational age. At the late preterm admission, it presented a pediculated
bulky lesion protruding from the mouth associated with the large cervical mass on the right with mandibular involvement. Patient
progresses with severe respiratory discomfort, airway compression bradycardia and septic shock and pancytopenia. He evolved
to death with 16 days of life. Discussion: The most common congenital teratomas are sacrococcygeal, followed by those of
gonads, anterior mediastinum, retroperitoneum and oropharynx. Oral teratoma is rarer and comprises less than 2%, which can
lead to asphyxia and severe respiratory failure. Conclusion: Oral teratoma can be diagnosed during prenatal care by ultrasound or
resonance, and cesarean section is recommended.
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INTRODUGAO

Epignathus consiste numa forma de teratoma extremamente
raro e que se projeta através da boca.! Acredita-se que este
tumor se origine nas células pluripotentes derivado das trés
camadas germinativas, originarios da maxila, palato ou
esfenoide, ¢ crescam de forma desorganizada, preenchendo
toda a cavidade orofaringea, exteriorizando-se pela cavidade
oral."?Este tumor pode levar a asfixia e insuficiénciarespiratoria
obstrutiva severa no recém-nascido. Este tumor acomete cerca
de 35.000 a 40.000 nascidos vivos, preferencialmente o sexo
feminino, na propor¢do de 3:1 e cerca de 6% desses pacientes
tém malformagdes congénitas associadas. Nao ha relato de
anormalidades genéticas e nem de incidéncia familiar.'

Os teratomas cervicais sdo massas bem circunscritas,
volumosas, com componente solido e cistico, podendo
variar de 5 a 12 cm em seus maiores diametros, pode causar
hipoplasia mandibular, sendo consideradas benignas em 95%
dos casos, entretanto, a probabilidade de recorréncia ¢ alta,
sendo indicado realizar a ressec¢do cirtirgica.’

A mortalidade dos teratomas cervicais sem a realizagdo do
EXIT (tratamento extrattero intraparto), cursa em torno de 80 a
100%, diminui para9 a 17% apos o tratamento definitivo, no qual
consiste na ressecgao cirurgica do tumor.>* O progndstico ¢ com
base pelo grau de desconforto respiratorio ao nascimento, no
qual em torno de 50% dos casos ¢ intenso, devido 4 compressdo
da via aérea, caracterizando-se como a complica¢do pos-natal
mais frequente e grave. Existem outros critérios prognosticos,
como a presenga de anomalias associadas, desenvolvimento de
hidropsia fetal e idade da apresentagdo tumoral.* O presente
estudo visa relatar um caso de um teratoma oral associado
a teratoma cervical congénito, destacando a gravidade e as
dificuldades terapéuticas associadas.

METODOLOGIA

A pesquisa foi realizada a partir de uma avaliagdo criteriosa do
prontudrio completo de uma paciente com diagnostico final de
teratoma oral associado a teratoma cervical gigante congénito
no periodo de julho de 2017, em um hospital secundario no
interior do estado do Ceard, apods assinatura do Termo de
Consentimento Livre ¢ Esclarecido pela mae.

DESCRIGCAO DO CASO

Recém-nascido pré-termo, sexo feminino, nascida de parto
normal, realizado com 36 semanas de idade gestacional em
hospital secundario no interior do estado do Ceara. Gestacao
desejada e planejada, sem intercorréncia, realizado sete consultas
de pré-natal, duas ultrassonografias (uma de primeiro trimestre
¢ uma de segundo trimestre), sem diagndstico da patologia.
O recém-nascido foi encaminhado ao servigo de emergéncia
neonatal imediatamente apds o parto para suporte clinico e
tratamento. Na admissdo pré-termo tardio, sexo feminino,
pesando 3174 gramas, indice de adapta¢@o do bebé a vida fora do
utero (APGAR) desconhecido. Ao nascimento apresentando lesao
volumosa pediculada que se projetava a partir da boca associada
a volumosa massa cervical a direita com comprometimento

de mandibula. (Figura 1). Paciente permaneceu estavel em
ar ambiente nos dois primeiros dias de vida, evoluindo com
desconforto respiratdrio intenso e bradicardia por compressao
de vias aéreas. No terceiro dia de vida foi realizado intubagao
orotraqueal com dificuldade e deixado em ventilagdo mecanica
com parametros minimos na UTI neonatal.

No quarto dia de vida foi submetido a procedimento cirurgico
para exérese de lesdo da boca mais traqueostomia, ndo sendo
possivel a exérese de lesdao cervical devido instabilidade
clinica do paciente.

Durante internamento realizou tomografia computadorizada
(TC) com contraste da regido cervical que evidenciou
volumosa lesdo expansiva no tridngulo anterior e cervical a
direita com focos de calcificagdo em permeio com epicentro
no espaco parafaringeo, determinando compressdo e desvio
da traqueia contralateralmente medindo 9,2 x 8,0 cm, e
lesdo expansiva com calcificacdes grosseiras e gordura em
permeio com pediculo emergindo da lingua direita medindo
8,3 x 7,1 cm com extensdo saculiforme na face. (Figura 2,
3, 4). Ultrassonografia abdominal evidenciou lesdo cistica
localizada no segmento VII do figado, com focos ecogénicos
parietais, que podem corresponder a calcificagoes.

O recém-nascido foi submetido ao procedimento de coleta de
material deanatomia patologica que evidenciouna macroscopia
da orofaringe uma estrutura irregular solido-cistica e
pediculada, com as seguintes medidas: 7,5 x 6,5 x 5,0 cm.
Peso 160g. Superficie externa: bocelada. Superficie de corte:
castanho-amarelada e macia com multiplos cistos de contetido
seroso, além de foco de calcificagdo central. Na microscopia
evidenciou-se teratoma oral (epignathus), com proliferagdo
de tecidos dos trés folhetos germinativos: glandulas sebaceas,
tecido adiposo e células gliais. Sem indicios de malignidade.

Figura 1. Recém-nascido com massa tumoral pediculada que se
projetava a partir da boca associada a volumosa massa cervical a direita.
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Figura 2. TC com contraste de regido cervical evidenciou volumosa
lesdo expansiva no triangulo anterior e cervical a direita.

Figura 3. TC com contraste de regido cervical evidenciou massa
heterogénea na regido cervical a direita.

Figura 4. TC com contraste de regido cervical evidenciou pediculo
emergindo da lingua direita com extensdo saculiforme na face.

Na evolucdo do caso, a paciente foi alimentada desde o
inicio por gavagem por dificuldade de degluticdo devido a
lesdo, recebendo estimulo por fisioterapia. Evoluiu com piora
clinica e laboratorial. Apresentou quadro de choque séptico e
pancitopenia, sendo iniciado antibioticoterapia com cefepime
e anfotericina B. Necessarias varias hemotransfusdes de
concentrados de plaquetas e hemacias. Evoluiu apresentando
quadro de choque séptico e pancitopenia. Foi a 6bito com 16
dias de vida.

DISCUSSAO

O caso relatado demonstra as dificuldades relacionadas a
abordagem pos-natal do teratoma oral associado ao teratoma
cervical. Embora esses tumores possam variar em estrutura
e grau de diferenciagdo, sdo definidos como neoplasmas
que contém elementos dos trés folhetos embriondrios e
histologicamente sdo muito desorganizados.*¢

Os teratomas congénitos sao raros, sendo os mais comuns 0s
sacrococcigeos (45%), seguidos pelos de gonadas, mediastino
anterior, retroperitonio e orofaringe. '’ A localizacdo cervical é
responsavel por apenas 3% dos teratomas da infancia.*’

As manifestagdes clinicas dependem do comprometimento de
estruturas adjacentes, como traquéia e esofago, desencadeando
sintomas respiratorios, potencialmente fatais, e de degluti¢do.!?
No caso aqui apresentado, chama atenc@o o grande volume do
tumor, com consequente insuficiéncia respiratoria aguda logo
ao nascimento, vindo a 6bito com 16 dias de vida.

Mais de 90% de todos os casos relatados de teratomas sdo
encontrados em recém-nascidos. Na maioria dos casos,
o diagnoéstico ¢ feito em ultrassom pré-natal, entretanto,
nesse paciente ndo foi identificado. O diagnostico pode ser
estabelecido no periodo gestacional por ultrassonografia ou
por ressonancia.'” Em geral, diagnostico ultrassonografico ¢
dado apds 15 semanas de gestacdo, ndo havendo relatos de
diagndsticos antes disso. Dentre os achados ultrassonograficos,
poderemos encontrar: massa lobulada heterogénea com
calcificagdes no seu interior localizada na regido da orofaringe,
na maioria das vezes acompanhada de polidramnio e aumento
da espessura placentaria.'’:'?

Apds o nascimento, com o recém-nascido estabilizado
clinicamente, alguns exames sdo mandatérios para elucidar
o caso ¢ definir as condutas terapéuticas: a) cuidado exame
fisico na cavidade oral; b) transilumina¢do de massa; c¢) Raio
X (RX) de cranio e ultrassonografia (US) cerebral, d) dosagem
de marcadores tumorais geralmente associados a malignidade
dos teratomas tais como a alfa-fetoproteina, gonadotrofina
coridnica e alfa 1-antitripsina; ¢) tomografia computadorizada
ou ressonancia magnética nos casos em que a possibilidade de
invasao cerebral ndo pode ser afastada.'

Entre os procedimentos terapéuticos incluem-se o tratamento
extrautero intraparto (EXIT) ou resseccdo do tumor no
momento da secdo cesariana e antes de cortar o corddo
umbilical, chamado operagdo em suporte placentario (OOPS)."3

Para arealizacdo do EXIT procedure, o parto deve ser cesareo,
com retirada da cabeca, pescoco ¢ brago fetal, expondo-os no
campo operatorio. Nesse momento, ¢ indicada a intubagado
traqueal ou a traqueostomia, garantindo a permeabilidade
da via aérea, enquanto a circulagdo materno-fetal ¢ mantida.
Essa técnica foi originalmente descrita para reverter a
oclusdo traqueal realizada no tratamento intra-Uitero da
hérnia diafragmatica congénita grave, onde posteriormente
surgiram novas indicagdes. Durante o EXIT, a depressdo
respiratoria do recém-nascido consequente a anestesia
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materna ndo constitui problema, pois o procedimento se
conclui com a intubag@o e a ventilacdo do paciente. Outro
aspecto importante no EXIT relaciona-se a manuten¢do do
volume uterino em nivel apropriado para preservar a perfusdo
placentaria.*'* O procedimento normalmente ¢ programado
apos a 35" semana de gestagdo, embora a prematuridade
ndo seja contra-indica¢do para a sua realizacdo. O tempo
de realizacdo do procedimento é de aproximadamente 1
hora, embora existam relatos de 2,5 horas de duragdo em
decorréncia de resseccdo de grande teratoma cervical. Apds
o desenvolvimento das técnicas de controle do tonus uterino
permitiu-se o prolongamento deste procedimento durante o
parto. Desta forma, se a intubagao traqueal do feto nao fosse
possivel devido a dificuldades técnicas, a traqueostomia,
a ressec¢do do tumor ou até mesmo uma broncoscopia
poderiam ser realizadas.'*

Quando a abordagem ao nascimento ¢ a extragcdo completa
do tumor por meio de OOPS procedure, ¢ feita a retirada
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