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RESUMEN

Introduccion: El teratoma orofaringeo es un tumor poco comun que surge en la region de la orofaringe.
El tumor es derivado de las células germinales. Los sintomas son el resultado del tamafio y la
localizacion del tumor, lo que lleva a una alta mortalidad secundaria a la obstruccion grave de las vias
aéreas en el periodo neonatal. Tiene un diagndstico por imagenes y biopsias, el tratamiento casi siempre
es la extirpacion quirurgica temprana. Objetivos: 1. Describir las caracteristicas clinicas y radioldgicas
del teratoma nasofaringeo congénito.2. Comparar la presentacion clinica y las caracteristicas de los
teratomas nasofaringeos congeénitos en recién nacidos con las reportadas en la literatura cientifica. 3.
Evaluar los enfoques diagndsticos y terapéuticos utilizados en el manejo de los teratomas nasofaringeos
congénitos en recién nacidos, comparados con las mejores practicas documentadas en la bibliografia
actual. Estrategias Metodoldgicas: Se realizé la busqueda sistemética en la base de datos disponibles
desde el afio 2021 al afio 2024 sobre el tema, revision de la historia clinica materna y del neonato,
incluyendo detalles sobre el embarazo y la condicion clinica, utilizacion de ecografia prenatal como
estudios de imagen para obtener una evaluacion pre y postnatal detallada del teratoma. Resultados: El
teratoma fue detectado mediante ecografia prenatal, los hallazgos fueron una masa sélida que ocupa la
cavidad nasofaringea que obstruye las vias respiratorias superiores. Se realiz6 parto por cesarea de
emergencia por compromiso del bienestar fetal, el neonato fallece por compromiso de la via aérea.
Conclusiones: La comparacion de los resultados del caso clinico con las imagenes de otros estudios
revela caracteristicas clinicas y ecograficas comunes. La valoracion ecogréafica ha permitido evaluar con
precision el tamafio y la localizacion del tumor. Segun el analisis general de la literatura disponible, los
resultados después de la cirugia son en general favorables. A pesar de esto, los resultados dependen del
tamarfio, el sitio de implantacién y la complejidad del teratoma, lo que determina la necesidad de la

correccion quirdrgica temprana.
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Congenital Oropharyngeal Teratoma with Nasal Extension - Epignathus: A
Review from an Unusual Clinical Case

ABSTRACT

Introduction: Oropharyngeal teratoma is a rare tumor arising in the oropharyngeal region. The tumor
is derived from germ cells. Symptoms result from the size and location of the tumor, leading to high
mortality secondary to severe airway obstruction in the neonatal period. It is diagnosed by imaging and
biopsies, treatment is almost always early surgical excision. Objectives: 1. To describe the clinical and
radiological features of congenital nasopharyngeal teratoma. 2. To compare the clinical presentation and
characteristics of congenital nasopharyngeal teratomas in newborns with those reported in the scientific
literature. 3. To evaluate the diagnostic and therapeutic approaches used in the management of
congenital nasopharyngeal teratomas in newborns, compared with the best practices documented in the
current literature. Methodological Strategies: Systematic search of the available database from 2021
to 2024 on the subject, review of maternal and neonatal medical history, including details on pregnancy
and clinical condition, use of prenatal ultrasound as imaging studies to obtain a detailed pre and postnatal
evaluation of the teratoma. Results: The teratoma was detected by prenatal ultrasound, the findings were
a solid mass occupying the nasopharyngeal cavity obstructing the upper airway. Emergency cesarean
delivery was performed due to compromise of fetal well-being, the neonate died due to airway
compromise. Conclusions: Comparison of the clinical case findings with images from other studies
reveals common clinical and sonographic features. Ultrasonographic assessment has allowed us to
accurately assess the size and location of the tumor. According to the overall analysis of the available
literature, the results after surgery are generally favorable. However, the results depend on the size, site
of implantation and complexity of the teratoma, which determines the need for early surgical correction.
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INTRODUCCION

Los teratomas son tumores germinales complejos que se desarrollan a partir de células totipotenciales y
que pueden contener un amplio espectro de tejidos, en algunos casos incluso drganos completos. Si bien
hay muchos tipos diferentes de teratomas, los teratomas congénitos, es decir, un teratoma orofaringeo,
técnicamente conocidos como epignathus, son una entidad clinica particularmente desafiante. Varios
estudios sefialan que los teratomas congénitos son tumores germinales tipo 111 que se encuentran con
mayor frecuencia en la cabeza y el cuello, y puede provocar complicaciones importantes en el recién
nacido, como obstruccidn de las vias respiratorias y dificultades alimentarias. (Gonzalez-Cantu et al.,
2021; Runggaldier et al., 2023; Pellegrini et al., 2021; Nguyen et al., 2023; Zhu & Li, 2021)

Aunque los teratomas congénitos son raros, la mayoria de las veces se diagnostican antes del nacimiento
en curso utilizando técnicas de imagen radioldgica, a saber, ultrasonido y resonancia magnética. A través
de estos métodos, los médicos pueden determinar el tamafio, la localizacion y ciertos rasgos anatémicos
del tumor; esa es la informacion necesaria para la planificacion de la gestién y el tratamiento posnatales
(Nguyen et al., 2023). . La mayoria de las veces, es necesario un procedimiento quirargico para extirpar
el teratoma; especialmente si est4 asociado con obstruccion de las vias respiratorias (Zhu & Li, 2021).
La incidencia de los teratomas orofaringeos es baja, y su presentacion puede variar significativamente.
En algunos casos, como se describe en el caso de Runggaldier et al. (2023), se ha informado sobre la
rara aparicion de un “fetus in fetu”, un término que denota que un teratoma puede contener estructuras
rudimentarias que se asemejan a un feto. Un desafio diagnostico y terapéutico adicional en estos casos
es la presentacion inusual y enfrentar la complejidad anatémica adicional, asi como las implicaciones
éticas y médicas que conlleva.

En la literatura médica, se han descrito varios enfoques para el manejo de la patologia de teratoma
orofaringeo. A los cirujanos se les ofrecen tecnologias innovadoras como la reconstruccion virtual y los
modelos tridimensionales que pueden ayudar a planificar mejor una intervencién quirdrgica (Gonzalez-
Cantu et al., 2021). Tales avances son necesarios cuando el teratoma es lo suficientemente extenso o

cuando ocurre en el contexto de algunas areas anatdmicas que, si no se tratan, podria poner en peligro

la vida del paciente.




El diagndstico prenatal de los teratomas orofaringeos actualmente son mas precisos y especificos debido
a los avances en la imagenologia, lo que ha permitido que los médicos y las familias puedan prepararse
para el nacimiento, asi como el manejo inmediato del recién nacido con este tumor (Li, Zhen, & Li,
2022). Sin embargo, a pesar de estos avances, el prondstico depende en gran medida del tamafio y la
localizacion del tumor, asi como de la presencia de complicaciones por alteracion del componente
anatomico.

Las complicaciones pueden ser no solo la obstruccion de las vias aéreas, sino también las infecciones y
los problemas nutricionales debido a la alimentacion deficiente. Por lo tanto, el manejo
multidisciplinario es crucial en este contexto, lo que implica neonat6logos, cirujanos pediatricos y
especialistas en cuidados intensivos. (Meneses-Parra et al., 2023. Tal enfoque permite abordar todas las
necesidades del paciente, desde la evaluacién inicial y la estabilizacion pasando por la cirugia hasta la
rehabilitacion y el seguimiento a largo plazo.

La cirugia de extirpacion del teratoma se considera la mejor opcion terapéutica, con respecto al momento
de su intervencion quirdrgica puede ser variable. En algunos casos se puede optar por una intervencion
inmediata posterior al nacimiento; otros consideran la observacion y seguimiento en un entorno
controlado (Pellegrini, Colasurdo, & Guerriero, 2021). La decision sobre el momento de la cirugia esta
relacionada por factores como el tamafio del tumor, presencia de sintomas y la condicion general del
recién nacido.

Las revisiones de la literatura, en particular, no ignoran la importancia del seguimiento postoperatorio
de los neonatos que fueron sometidos a cirugia por teratomas orofaringeos. Dicha orientacion permite
influir de manera positiva no solo en la calidad del tratamiento en general, sino también en el prondstico
para el paciente a largo plazo que pueda surgir como resultado de la intervencién quirdrgica (Aydemir,
Mutaf, & Eryilmaz, 2021).

Por ultimo, vale la pena decir que la educacion de los padres y el apoyo emocional también desempefian
un papel fundamental en la atenciéon adecuada de este tipo de pacientes, dado el diagndstico
extremadamente complejo y a menudo angustiante.

En resumen, el teratoma congénito, especialmente en la forma de epignathus, constituye un desafio

Unico en la préactica clinica. Su diagndstico y tratamiento se basan en un enfoque integral con una serie




de especialistas responsables y la atencidn cuidadosa de las necesidades en su etapa fetal y del recién
nacido. A medida que avanza la investigacion y la tecnologia médica, seguramente se desarrollaran
nuevas estrategias para abordar estos casos de gran complejidad.

La combinacidn de la innovacion tecnoldgica y el cuidado clinico especializado puede ofrecer mejores
resultados para los pacientes afectados, permitiendo un enfoque mas efectivo y compasivo para el
tratamiento de esta rara pero significativa patologia.

METODOLOGIA

Se realizd un analisis retrospectivo mediante la revision de datos de la historia clinica, diagnéstico por
imagen y caracteristicas macroscépicas posterior a parto por cesarea.

La revision bibliogréfica fue realizada en la base de dato disponible utilizando los términos MeSH. La
seleccion de articulos se llevé a cabo a través revistas indexadas en los idiomas disponibles, con
restriccion desde el afio 2021 hacia atras. Se utilizaron palabras clave en la base de datos utilizando la
metodologia MeSH y DeCS con los términos: Epignathus, congenital oropharyngeal teratoma,
echofraphia, fetal tumors. Para el presente caso se identificaron escasas revisiones originales
relacionadas con el tema, para los criterios de inclusion se tomé todos aquellos que contengan
informacion sobre teratoma congénito a partir del afio 2021 y se excluyeron trabajos de investigacion
con texto incompleto o y de afios anteriores al 2021.

Caso clinico

Paciente de 37 afios, antecedente quirdrgico colecsitectomia quien acude por emergencia por presentar
dolor tipo contraccion y disminucion de los movimientos fetales, se realiza monitoreo electrénico fetal
categoria I, frecuencia cardiaca 150 latidos por minuto. Se calcula la edad gestacional por eco del primer
con 13.2 para la fecha actual 26 semanas de gestacion con 6 dias. Al rastreo ecografico, liquido
amnidtico 38 cc, placenta localizacion posterior con maduracion I/111, cordon umbilical con 3 elementos,
siluetas renales, cavidad gastrica y vesical visibles sin alteraciones.

Ecografia a las 26,6 semanas de gestacion muestra una masa irregular de predomino solido
multilobulada que mide 13 x 11 cm, que proyecta desde la cavidad oral hacia el exterior, el cual

corresponde a embarazo monocorial + monoamniético + polihidramnios + epignathus. Por las

caracteristicas en el monitoreo electronico fetal se realiza cesérea de emergencia, se obtuvo un recién




nacido masculino de 7,3 kilogramos, cianético, hipotonico quien presenta una masa de aspecto sélido-
lobulado heterogéneo que protruia por boca y fosa nasal izquierda, sin ninguna malformacion
macroscopica evidente. Laboratorio: leucocitos 10.52, neutréfilos 66.3, linfocitos 26.3, hematocrito
37.4, hemoglobina 11.7, plaquetas 359000, monocitos 0.64, eosin6filos 0.11,grupo sanguineo o positivo,
bun 7.94, urea 16.99, creatinina 0.66, tgo 34.71, tgp 20.02, tp 11.4, ttp 22.1, inr 0.99, hiv 4ta generacion
no reactivo, sifilis negativo.

RESULTADOS Y DISCUSION

Los teratomas nasofaringeos congénitos, aunque raros, son condiciones patoldgicas graves que pueden
presentarse al nacimiento o ser diagnosticadas durante el periodo prenatal. Estos tumores son de gran
relevancia clinica debido a su potencial para obstruir las vias respiratorias y otras complicaciones
asociadas, lo que demanda un enfoque diagnodstico y terapéutico altamente especializado. La
comprension de las caracteristicas fisicas macroscopicas de estos tumores, junto con su diagndstico
temprano, es esencial para reducir los riesgos para el recién nacido, especialmente en casos donde los
teratomas causan obstruccion de las vias aéreas.

El diagndstico prenatal de teratomas nasofaringeos es crucial para la planificacion adecuada del
tratamiento y la gestion del recién nacido. Técnicas de imagen como la ecografia prenatal, la resonancia
magnética (RM) y la tomografia computarizada (TC) se utilizan para evaluar la localizacion y la
extension de estos tumores. En varios estudios, se ha demostrado que la ecografia prenatal es eficaz para
detectar teratomas faciales y nasofaringeos, lo que permite un diagndéstico precoz y una evaluacion de
los riesgos asociados (Meneses-Parra et al., 2023; Narayan et al., 2020). La identificacion temprana es
clave, ya que la masa puede afectar las estructuras nasofaringeas y orofaringeas, 1o que provoca
dificultades respiratorias que requieren intervencion inmediata.

El caso reportado por Li et al. (2022) destaca la utilidad de la ecografia para diagnosticar teratomas
orales, particularmente cuando las masas son de tamafio considerable, lo que facilita la clasificacion del
tumor y permite la evaluacién de su impacto sobre las vias respiratorias. La deteccién prenatal de estos
tumores no solo ayuda a prevenir complicaciones agudas postnatales, sino que también guia la decision

sobre el tipo de parto, como se discute en estudios sobre los efectos del diagnéstico prenatal sobre las

modalidades de entrega (Sadlecki & Walentowicz-Sadlecka, 2023).




En términos de caracteristicas macroscépicas, los teratomas nasofaringeos son tumores multicelulares
compuestos por varios tipos de tejido, como tejido glandular, 6seo, cartilaginoso, muscular y nervioso.
Estas estructuras heterogéneas pueden variar en tamafio, desde pequefias masas que se limitan a la
nasofaringe hasta grandes formaciones que invaden areas adyacentes, como la orofaringe y la cavidad
oral. Los estudios de casos sugieren que las masas nasofaringeas en los recién nacidos pueden ser de
diferentes grados de madurez, lo que se refleja en la diversidad de estructuras dentro del tumor
(Gonzalez-Cantu et al., 2021; Meneses-Parra et al., 2023).

Por ejemplo, los teratomas que afectan el paladar, como los descritos por Gonzalez-Cantu et al. (2021),
pueden presentar grandes dimensiones y alterar significativamente la anatomia normal del recién nacido.
En algunos casos, como los reportados por Pellegrini et al. (2021), los teratomas pueden destruir
completamente las estructuras de la orofaringe, lo que complica el manejo quirdrgico y tiene un impacto
considerable sobre la funcion respiratoria y alimentaria del bebé.

En términos de presentacion clinica, los teratomas méas grandes son frecuentemente responsables de la
obstruccion de las vias respiratorias, 1o que puede llevar a la dificultad respiratoria en el momento del
nacimiento y aumentar el riesgo de asfixia (Nguyen et al., 2023). La obstruccion de las vias respiratorias
superiores por teratomas grandes es una causa importante de mortalidad neonatal en casos no
diagnosticados o mal manejados (Singhal et al., 2020). Por lo tanto, el tamafio y la ubicacion del tumor
tienen un impacto directo sobre la intervencion quirdrgica necesaria.

El tratamiento de los teratomas nasofaringeos en recién nacidos generalmente requiere intervencion
quirdrgica. La reseccion quirdrgica de estos tumores puede ser desafiante debido a la cercania de las
estructuras vitales, como los vasos sanguineos y los nervios de la region cabeza-cuello. Sin embargo,
las técnicas avanzadas de reconstruccién, como el uso de modelos 3D para planificar la cirugia, han
demostrado ser Utiles para mejorar los resultados quirargicos (Gonzalez-Cantu et al., 2021). El uso de
reconstruccion tridimensional y simulaciones virtuales permite una mejor visualizacién del tumor y sus
relaciones con las estructuras circundantes, lo que facilita una cirugia mas precisa y reduce los riesgos
asociados.

En particular, el uso de modelos 3D para la planificacion quirtrgica, como se discutio en el caso de un

teratoma palatal tratado con reconstruccion virtual, ha permitido a los cirujanos planificar mejor las




incisiones, identificar posibles complicaciones y abordar los riesgos respiratorios (Gonzalez-Cantu et
al., 2021). Este tipo de tecnologia también facilita la toma de decisiones preoperatorias, lo que es crucial
cuando se trata de tumores que afectan las vias respiratorias de los neonatos.

Aunque el diagnostico y tratamiento quirargico temprano son fundamentales para los resultados
exitosos, los teratomas nasofaringeos pueden presentar desafios adicionales postoperatorios. EI manejo
anestésico en neonatos con obstruccion de las vias respiratorias debido a un teratoma requiere un
enfoque cuidadoso, ya que la intubacién y la ventilacion pueden complicarse si la masa impide el acceso
adecuado a las vias respiratorias (Singhal et al., 2020). Ademas, la posibilidad de recurrencia tumoral
después de la reseccion quirdrgica es un factor a considerar en la planificacion a largo plazo (Zhu & Li,
2021)

IMAGENES

Imagen 1 - 2. Ecografia a las 26,6 semanas de gestacion muestra una masa irregular de predomino
solido multilobulada que mide 13 x 11 cm, que proyecta desde la cavidad oral hacia el exterior, el cual

corresponde a embarazo monocorial, monoamniotico + polihidramnios + epignathus.

]

Fuente. Base de datos de la investigacién. Elaborado por autores.

Imagen 3. Vista macroscépica del Imagen 4. Vista macroscépica de la masa que
tumor con extension por orificio nasal presenta una membrana intacta, continua, bien
izquierdo. delimitada

"

Fuente. Base de datos de la investigacion. Elaborado por autores.




Imagen 5. Protrusion obstructiva de la cavidad oral, que comprometia la permeabilidad de la via aérea
en su totalidad, de aproximadamente 15 cm x 10 cm, de coloracion rojiza, bordes regulares, lobulado,
con presencia de membrana externa, integra y tensa, con pediculo hacia la pared interna izquierda de la
mucosa oral.

Fuente. Base de datos de la investigacion. Elaborado‘por autores.

CONCLUSIONES

Los teratomas nasofaringeos se han asociado con la dificultad respiratoria, el estridor e incluso en
algunos casos con la hipoxia, lo cual hace necesaria la atencion de un médico de forma urgente. La
ecografia prenatal y la tomografia computarizada son técnicas esenciales para la valoracion del tamafio,
localizacion y extension de la masa antes del nacimiento.

Uno de los casos muestra que algunos teratomas han adquirido un contorno bien definido, mientras que
otros parecen mucho méas complejos y hasta parecen presentar destruccion de tejidos que los rodean, lo
cual podria hacer mas compleja su atencion.

La realizacion de modelos 3D y la reconstruccion tridimensional han sido de gran ayuda en la
planificacion de la cirugia en este tipo de teratomas nasofaringeos para poder hacer un manejo mas
preciso y menos agresivo. A su vez, las maniobras quirtrgicas tienen que ser dirigidas de forma

particular a cada paciente y con un seguimiento postoperatorio exhaustivo para la deteccion de posibles

complicaciones.
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