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EPIGNATUS. REPORTE DE UN CASO
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Se reporia una pacicnle que mosiraba una catidad tumoral congénita
bucolacial, derivada de restos de tejido embrionario. El epignatus se define como

del complejo bucofacial,

un monstruo doble, en el cual ¢l felo pardsito o parie de &, sc encuentra inserto en la
mandibula del aulésilo, aunque pucden ser lambifn pdlipos, quistes pilosos, quistes
dermoides © teratomas. Esta malformacién pucde tenef un gran tamafio ¢ interferir la
alimentacitn yfo la respiracidn. Sc prescola una pacicnle con esla entidad, en la cual la
discccida puso ca evidencia b imesecabilidad de la tumoracion, de haberse podido

realizar la inlervencida quirdrgica.

INTRODUCCION

El epignatus es un estado extremada-
mente raro; designa cualquier tipo de
excrecencia originada en los maxilares o
en el paladar, la cual protruyede la boca,
para mnsmunr la apariencia del paciente
grotesca.!

Se origina de restos embrionarios, y
presenta las 3 capas embrionarias; se
considera por algunos autores, COmo un
monstruo doble (esfenégago o palat6fa-
£0), en ¢l cual el feto pardsito o parte de
€1 se encuentra inserto en la mandibula
del autdsito?

La mayoria de estas neoplasias son
de naturaleza benigna, y pueden ser
también polipos, quistes pilosos, quistes
dermoides o teratomas.
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Pueden ocasionar dificultad respira-

‘toria e impedir la alimentacién debido a

su localizaci6n y volumen, puesto que
algunas tienen el tamafio de una naranja
O una toronja pequefia.

Algunos epignatus se originan en
una pequefa drea de la mucosa bucal y
son ficilmente excindidos con excelente
prondstico, pero en muchas ocasiones su
excision se hace dificil o imposible; por
comprometer Organos vitales vecinos,
como la base del crdneo, incluyendo la
gléndula y fosa pituitaria, ademds de
todas las estructuras del complejo buco-
facia 5 0 asociarse a teratomas cerebra-
les,® por todo ¢llo, el prondsticodepende
del sitio y la extension del tumor.

El tratamiento va encaminado, en
primer lugar, a eliminar la disnea, si es
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por poco tiempo se puede introduciruna
cdnula ventilatoria; pero puede ser
indispensable la traqueostomfa, si se
demoran los procedimientos radicales
de curacion, si®l cuadro respiratorio no
se estabiliza o el tamafo de la masa
tumoral no permite la intubacién. La
alimentacién debe realizarse mediante
sonda nasogastrica hasta tanto se realice
la exéresis del tumor y la cicatrizaciénde
los tejidos; pues s6lo la intervencion
quirtrgica ofrece posibilidades de cura-
cién.

Como resultado de nuestra revision
de la literatura médica cubana y de la
informacién recibida en el Centro Na-
cional de Informaci6n de Ciencias Médi-
cas, en nuestro pais nunca antes se ha
reportado otro caso similar, s6lo existe
un informe de Falho Moncarvo, publica-
do en Israel que la Revista Cubana de
Pediatria en 193U , reproduce por €l inte-
rés del mismo,” cuestién ésta que motiva
nuestro reporte y publicacion.

Presentacion del caso

Recién nacida femenina, de madre
de 30 afios de edad, primogesta, la cual
tuvo el embarazo con sangramientoen el
primer trimestre. Nace a Mas 37,5 sema-
nas de gestacion de un parto eutdcico.
Puntuacion de Apgar de 9-9, y peso al
nacer de 2 300 g (bajo peso); talla de
47 c¢m, circunferencia cefilica de 53cmy
circunferenciatorécica de 29 cm. Presen-
t6 cianosis distal y dificultad respiratoria
con llanto no audible. Este cuadro se va
incrementandocon las horas, para repor-
tarse una frecuencia respiratoria de 72
por minutoy tiraje subcostal. Abundante
sialorrea. El murmullo vesicular no era
audible por los ruidos transmitidos. Ga-
sométricamente se constata acidosis
respiratoria.

El examen fisico permitié apreciar
una gran masa tumoral que protruye de
la boca, en parte cubierta de pelos y une
ambos maxilares. Esto constituye un
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verdadero obstdculo para la intubacion
endotraqueal, a pesar de la necesidad de
aplicarle a la paciente ventilaci6n asisti-
da. Se traslada al servicio de Neonatolo-
gia del Hospital Peditrico Docente
"William Soler”, donde se le realiza tra-
queostomia de urgencia la cual mejora
discretamente su cuadro respiratorio
agudo.

Se discute el caso por un equipo
multidisciplinario, integrado por espe-
cialistas en*Otorrinolaringologia,Cirugfa
General y Mdxilofacial y se acuerda:

1. Radiografiade crdneoy cara, antero-
posterior y lateral.

Endoscopia.

Biopsia de la masa tumoral.
Estabilizacién del cuadro respirato-
rio de la paciente de manera que
permitiera su intervencion quirdrgi-
ca.
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Este dltimo propésito no se consi-
gue, pues la paciente no mejora y co-
mienza a hacer pausas respiratorias que
se prolongan cada vez mds; fallece a las
72 horas de nacida.

Necropsia

Se realiza la diseccion de gran tumo-
racion bucofacial de aproximadamente 4
por 2 cm dé tamaio, la cual protruye a
través de la boca. Se observa brida fibro-
sa que parte del labio inferior en su lado
izquierdo, cerca de la linea media; esta
se inserta en el reborde alveolar y conti-
niia hasta la tumoracion la cual se eleva
desde la zona mandibular media con una
base de 1 por 1 cm hasta adherirse al
maxilar superior en su porcién media
palatina, en sentido anteroposterior y
extenderse un poco més atrds hacia el
itsmo de las fauces.

La extensién posterior de la masa
tumoral involucraba la nasofaringe, y
producia una imperforacién de la coana
izquierda. Al retirar este segmento, se



comunicé con la fosa nasal de ese lado,
y se visualizaron los cornetes. Del lado
derecho se implantaba en las paredes
faringeas lateraly posterior. Al retirar en
este lado la totalidad de la tumoraciénse
produjo una comunicacion con la fosa
craneal media. El paladar blando tenia
una tdyula bifida (figuras 1 a la 4).

La base inferior de la tumoracién se
cortd con cincel y martillo por su consti-
tucién dsea y se aprecié detrds de ella
que la lengua era bifida y que estaba
rechazada hacia la derecha con un apén-
dice de tejido lingual en su parte dere-

cha. Se disec6 un mamel6n de base sésil
que asentaba en la cara lingual de la
mandibula, en su parte izquierda. Esta
pieza en su conjunto tenia tejidos blan-
dos y duros, y se hallaron en la parte
Gsea miltiples foliculos dentarios. Des-
de ¢l punto de vista histologico, la
tumoracién estaba constituida por 3
diferentes tejidos provenientes de las
3 capas germinativas, dispuestos en
forma desorganizada, y se observo
hueso (mesodermo), piel, tejido dentario
y tejido nervioso (ectodermo)y estruc-
turas glandulares (endoderma) (figuras 5
ala9).

FIGURA 1. Caso clinico. Obsérvese la gran masa umoral, prormiyendo de la boca.
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FIGURA 2. Brida fibrosa que parte del labio inferior y se inserta en el reborde alveolar
anteroinferior, para continuar hasta la mmoracidn

FIGURA 3. Comunicacién con la fosa nasal izquierda y hacia la derecha, con la fosa
craneal media, al retirar la numaoracidn



FIGURA 4. Obsérvese la lengua bifida.

FIGURA 5. Aspecto histoldgico. Aumento 10 x. Tejido mesodérmice y endodérmico.



FIGURA 7. Aspecto hisiolégico. Aumento 10x. Tejido ectodérmico. Epitelio escamasa
rhrivh



FIGURA 8. Aspecto hinoldgico, Aumeruo 10x Tejido ectodérmi-
co. Tejido dervario.

FIGURA 9. Aspecio histoldgico. Aumento 10x Tejido ectodérmico. Tejido endodérmi-
co. Gldndulas mucosecretoras.



SUMMARY

A case of a patient exhibiting a quite rare congenital tumoral entity of the buccofacial complex derived
from embryonic lissue rests is reported. Epignathus is defined as a double monster, in which the parasitic
fetus (or part of a fetus) is attached to the jaw of the autosite, although may also be polyps, pilonidal
cysts, dermoid cysis or teratomas. This kind of malformation may be of great size and interfere leeding
and/or breathing. A case of a patient having this entity in whom the necropsy evidenced that the tumor
resection was nol possible, is reported.

RESUME

On présente un patient avec une éntité tumorale congénitale extrémement rare du complex bucco-facial,
dérivée dos restes du tissu embryonnaire. L'épignathie est définie comme un monstre double chez qui
le foelus parasite ou une partic de lui se trou ve inserée dans la mandibule de L'autosite, quoiqu'il peut
#tre aussi des polypes, kystes dermoides ou tératomes. Cetle malformation peut &tre tris grande ot
interférer Palimentation ¢t la respiration. On présente un patient avec celte entité, chez qui la dissection
nécropsique a &videncé que la lumeur ne pouvail pas dtre resequée si on auriait faire l'intervention
chirurgicale.
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