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Resumo

O objetivo deste relato de caso é apresentar as sequelas na cavidade bucal do
teratoma congénito de orofaringe, um subtipo raro de tumor, com células
provenientes das trés camadas germinativas. Crianga do sexo feminino, com 2 anos
e 3 meses de idade, encaminhada pelo otorrinolaringologista para avaliagao
odontoldgica. A principal queixa da mae era que a crianga nado conseguia fechar a
boca. Na anamnese, a mae relatou auséncia de complicagdes durante a gestagao.
Para complementar a histéria médica, foram coletados dados do relatério médico de
alta e do prontuario médico da crianca. As exéreses do teratoma maduro e do tumor
residual ocorreram, respectivamente, aos 17 e 32 dias de vida. Ao exame
odontoldgico, a crianga apresentava macrostomia, auséncia de selamento labial,
palato profundo e atrésico, fissura palatina incompleta, microglossia, mordida aberta
anterior, apinhamento dentario, agenesia dos incisivos laterais inferiores, auséncia
de lesbes de carie e de defeitos de desenvolvimento de esmalte. A crianca esta sob
acompanhamento multiprofissional e sera encaminhada para o geneticista para
avaliar possivel associacdo com sindromes. Foram observadas varias sequelas na
cavidade bucal da crianga apds a excisdo do teratoma congénito de orofaringe e a
necessidade de acompanhamento periédico, em longo prazo, para a corregao das

mesmas.

Palavras-chave: Teratoma, Orofaringe, Pré-escolar, Cavidade Bucal, Relatos de

Casos

Abstract

The aim of this case report is to present the sequelae in the oral cavity of congenital
oropharynx teratoma - a rare subtype of tumor with cells from the three germ layers.
Female child, aged 2 years and 3 months, referred by the otorhinolaryngologist for
dental evaluation. The mother's main complaint was that the child could not close his
mouth. In the anamnesis, the mother reported absence of complications during
pregnancy. To complement the medical history, data were collected from the
discharge medical report and the child's medical records. The exeresis of mature

teratoma and residual tumor occurred, respectively, at 17 and 32 days of life. On



dental examination, the child presented macrostomy, absence of lip sealing, deep
and atresic palate, incomplete cleft palate, microglossia, anterior open bite, dental
crowding, agenesis of the lower lateral incisors, absence of caries lesions and
enamel development defects. The child is under multiprofessional follow-up and will
be referred to the geneticist to evaluate possible association with syndromes. Several
sequelae were observed in the oral cavity of the child after excision of congenital
oropharynx teratoma and the need for periodic, long term follow-up for their

correction.

Keywords: Teratoma, Oropharynx, Child, Preschool, Oral Cavity, Case Reports



Introducgao

A palavra teratoma € derivada do grego “teras”, que significa “monstro” e o
sufixo “oma”, que denota “tumor” ou “neoplasia”. Por definicdo, teratoma congénito
de orofaringe € um subtipo raro de tumor com células provenientes das trés
camadas germinativas: ectoderma, mesoderma e endoderma, sendo a maioria
benigno’. Aqueles com origem no palato duro, mucosa oral, lingua e queixo,
estendendo-se pela cavidade bucal, sdo chamados Epignathus?.

Sua etiologia é desconhecida, mas a teoria mais aceita € a de que o teratoma
teria origem na base do cranio, nas células da regido da bolsa de Rathke, crescendo
de forma desorganizada®. Os teratomas estdo associados a anormalidades
cromossdmicas, alteragcdes embrionarias precoces ou sindrome fetal e podem ser
classificados como maduros e imaturos®.

A ocorréncia na cavidade bucal é de 1:200.000 nascidos Vvivos,
correspondendo a aproximadamente 10,0% de todos os teratomas e apresenta
maior prevaléncia em individuos do sexo feminino®. Estes tumores caracterizam-se
pelo crescimento intrauterino rapido e o tratamento indicado é o cirurgico5.

24615 relata as carateristicas do teratoma e a sua

A maioria dos estudos
remocdo, sem, contudo, descrever todas as consequéncias na cavidade bucal.
Considerando que o teratoma congénito de orofaringe se desenvolve precocemente
na vida intrauterina, afetando assim, o crescimento e o desenvolvimento das
estruturas adjacentes, o objetivo deste relato de caso € apresentar as sequelas

deste tumor na cavidade bucal de uma crianca.

Relato de caso

Crianca do sexo feminino, 2 anos e 3 meses de idade, raga branca,
compareceu a clinica do Projeto de Extensdo “Promocédo de Saude bucal para
criancas com deficiéncia de zero a cinco anos de idade”, realizada no Hospital
Odontolégico da Faculdade de Odontologia da Universidade Federal de Uberlandia,
acompanhada pela mae e encaminhada pelo otorrinolaringologista para avaliagao
odontoldgica.

Inicialmente, foram solicitadas as assinaturas do termo de consentimento para
a realizagdo da anamnese e do exame clinico, bem como da autorizagao para a
realizacdo de fotografias e filmagens para produgdo de material didatico. Em
seguida, foi realizada a anamnese com a coleta de informagdes sobre a historia



médica pré-, trans-, pds-natal e odontoldgica da crianga por meio de entrevista. Para
complementar a anamnese, foram coletados dados da caderneta da crianga e do
relatério médico de alta disponibilizado pela mae contendo dados resumidos de toda
a historia pregressa desde a gestagdo. Posteriormente, no intervalo entre a primeira
e segunda consultas odontolégicas, foram coletados dados do prontuario médico da
crianca disponivel no Setor de Estatistica do Hospital de Clinicas da Universidade
Federal de Uberlandia (HC-UFU) mediante autorizagao prévia do setor, para maiores
esclarecimentos sobre o diagndstico, a histéria pregressa, os achados clinicos, o
tratamento e a evolucéo do caso.

Foram obtidas as seguintes informagdes: a mae relatou ter engravidado aos
16 anos de idade, néo ter necessitado de cuidados médicos durante a gestacao,
embora a gravidez tenha sido considerada de risco e realizou dez consultas pré-
natais. De acordo com o prontuario médico da crianga, na 342 semana de gestagéo,
durante o exame de ultrassonografia de rotina, foi observada a presenca de uma
massa tumoral anecodica, sem sinal Doppler, apresentando 3,2cm x 2,4cm de
diametro exteriorizando-se pela cavidade bucal.

A crianga é a primeira filha, de casal ndo consanguineo, recém-nascida a
termo, de parto cesareo eletivo, realizado com 39 semanas de idade gestacional,
pesando 2.930 gramas e medindo 47 centimetros de comprimento, indice de Apgar
no primeiro e quinto minuto de 8 e 8.

ApOs o0 nascimento, ainda na sala de parto, foi realizada a intubacgao
nasotraqueal guiada por broncoscopia, devido as dimensdes do tumor e a
possibilidade de riscos a vida da crianga. Ao exame clinico, logo apds o hascimento,
foi observada a presenca de dois tumores, um maior medindo aproximadamente
3,2cm x 2,4cm de diametro obliterando a cavidade bucal com aspecto semelhante a
pele e mucosa, visualizado, anteriormente, na ultrassonografia, sem envolvimento
do nariz, labios e lingua e um menor de aproximadamente 1,0 cm de diametro com
origem no corpo da mandibula, que ndo havia sido observado durante o exame de
ultrassonografia.

A tomografia de cranio e seios da face, realizada apés o nascimento, revelou
disjungdo de maxila com interposicdo de pseudomaxila, tumoragdo comunicante
com osso esfenoide e falhas dsseas.

Em seguida, a crianca foi encaminhada para a Unidade de Terapia Intensiva
Neonatal e ap6s a admissao, apresentou piora subita por pneumotdrax hipertensivo.
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Aos 17 e 32 dias de vida, respectivamente, foram realizadas as exéreses do
tumor maior e residual localizado em assoalho de boca. A resseccao foi realizada
respeitando margem de seguranga e nao foram identificados componentes de
malignidade. Ao exame anatomopatologico, o tumor com maior dimens&o foi
classificado como teratoma maduro, contendo em sua maior parte tecido adiposo,
com areas de consisténcia cartilaginosa e 6ssea com estrutura em seu interior
compativel com dente. Ja o espécime mandibular apresentou estrutura parcialmente
coberta por glandulas salivares menores, envolvido por abundante tecido adiposo e
a presencga de tecido 6sseo esponjoso contendo medula hematopoiética, sem a
especificacdo quanto a ser maduro ou imaturo.

No acompanhamento pds-operatério, foi observado que a crianca
apresentava postura de boca aberta, em decorréncia do processo de crescimento
ascendente da mandibula, impedindo o movimento de sucgao e impossibilitando a
alimentagdo via oral, como também protrusédo labial e lingual. Sendo assim, na
segunda semana pods-operatdria, iniciou-se terapia indireta para estimular a
musculatura orofacial e alimentagcdo por via nasotraqueal. Durante o periodo de
internacdo, a crianga apresentou varias complicagcbes, necessitando de O;
suplementar e realizagdo de traqueostomia e gastrostomia. Nao ha relatos no
prontuario médico de que a crianca amamentou € a mae nao soube relatar se a
crianca amamentou ou n3o.

Apos 60 dias de internagdo, com boa evolugao pds-operatoria, a crianga
recebeu alta e estda em acompanhamento multiprofissional realizado pelo Servigo de
Atendimento Domiciliar na cidade em que ela reside (Sdo Gotardo, Minas Gerais)
que inclui: assistente social, técnico de enfermagem, enfermeiro, farmacéutico,
fisioterapeuta, médico, nutricionista e psicélogo, e também o acompanhamento das
consultas regulares no HC-UFU.

Apenas aos 5 meses de vida, foi realizado o exame de alfa-proteina que
obteve o valor de 82,30 ng/mL. Constava no prontuario médico que a crianga
também apresentava duplicacao hipofisaria e traco falciforme.

Com relacao a histéria odontolégica, a mae relatou ser a primeira consulta e,
também, que nao foi orientada sobre escovacdo. Entretanto, a mae relatou que
realizava a higiene bucal da sua filha diariamente, com escova e dentifricio que ela
desconhece a marca, pelo menos trés vezes ao dia, sem o uso do fio dental.

Atualmente, os habitos alimentares da crianga envolvem refeicbes de forma pastosa
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e a sonda é utilizada somente para liquidos. Em relagdo a sucgdo nao nutritiva, a
crianga nunca apresentou nenhum habito e durante o atendimento n&o foi observado
a presenca destes. A mae foi orientada sobre a relagdo entre uso de alimentos
acucarados e carie dentaria. No exame extrabucal, foram observadas macrostomia e
auséncia de selamento labial (figura 1).

No exame intrabucal, foram observados palato profundo e atrésico, fissura
palatina incompleta, excrescéncia 6ssea na regido do rebordo alveolar posterior da
maxila e na regido posterior da mandibula do lado esquerdo, mandibula com formato
de “V” e microglossia (figura 2), apinhamento dentario, agenesia dos incisivos
laterais inferiores, auséncia de lesdes de carie, de gengivite e de defeitos de
desenvolvimento de esmalte (figura 3).

Foi realizada a escovagado com escova infantil e dentifricio fluoretado infantil
com concentragcéo de 1.100 ppmF- (Oral-B - Procter & Gamble, Cincinnati, Ohio,
Estados Unidos) e uso do fio dental montado (Easy way bag - Powerdent, Barueri,
Séao Paulo, Brasil). A mae foi orientada sobre a quantidade e a concentragdo do
dentifricio fluoretado, a técnica de escovacido adequada para a idade, o numero de
vezes ao dia e o uso do fio dental (figuras 4A e B).

Durante todo o atendimento odontolégico foram usadas as técnicas basicas
de gerenciamento comportamental: falar-mostrar-fazer, distragdo e reforgo positivo.
A crianga foi colaboradora na maior parte do atendimento com pequenos periodos
de choro.

Ao final da primeira consulta, foi solicitado o parecer médico, que é um
procedimento padrdo em todos os atendimentos realizados na clinica do Projeto de
Extensao “Promoc¢ao de Saude bucal para criancas com deficiéncia de zero a cinco
anos de idade” para conhecer a condigao geral da criancga.

Na segunda consulta, a mae apresentou o parecer médico preenchido,
assinado e carimbado pelo médico responsavel, que descreveu que a crianga
apresenta sequelas de teratoma orofaringeo ressecado ao nascimento, com fissura
palatina incompleta e no momento, esta sendo acompanhada pela equipe da
otorrinolaringologia, oncologia, cirurgia pediatrica e fonoaudiologia. Ela consegue
alimentar-se por via oral, e esta sendo realizado o desmame progressivo da
gastrostomia e que atualmente, as condi¢des gerais de saude sao boas e ndo ha
necessidade de antibioticoterapia profilatica para a realizagdo do tratamento
odontoldgico.
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Nesta sessdo, foi realizada a profilaxia profissional com auxilio de escova de
Robinson, taga de borracha e dentifricio fluoretado infantil com concentragcdo de
1.100 ppmF- (Oral-B - Procter & Gamble, Cincinnati, Ohio, Estados Unidos) obtendo
superficies limpas para realizacdo do exame clinico. A crianga apresentava 15
dentes deciduos (51, 52, 53, 54, 61, 62, 63, 64, 71, 73, 74, 75, 81, 83 e 84). Os
dados obtidos foram anotados na ficha clinica e foi indicado a realizagdo de exame
radiografico para complementagdo diagndstica. O comportamento da crianga foi
colaborador e foram usadas as técnicas basicas de gerenciamento comportamental
falar-mostrar-fazer, distragao e reforgo positivo.

A avaliacdo genética ndo foi encontrada nos arquivos médicos, e de acordo
com a mae, a consulta com o médico geneticista nunca aconteceu, embora no
relatério médico de alta tenha sido realizado o encaminhamento para avaliagao de
possivel associagdo com sindromes.

A crianca permanecera em acompanhamento odontopediatrico peridédico para
prevencdo das principais doencas bucais e encaminhamento para a corregao

ortodéntica no momento apropriado.

Discussao
Embora os teratomas congénitos de orofaringe sejam considerados tumores
benignos raros, quando presentes, podem causar varias sequelas na cavidade bucal
de uma criangca, como observado neste relato de caso, necessitando de
acompanhamento multiprofissional em longo prazo para a corre¢do das mesmas.
Este caso clinico apresenta muitas semelhangas com outros encontrados na

2,6-8,10,11,15-19 relatou a

4,18,20

literatura. Com relagcdo ao sexo, a maioria dos estudos
presenca de teratomas de orofaringe em criangas do sexo feminino. Estudos
mostram que a prevaléncia € maior em meninas do que em meninos, na proporgao
de 3:1, sem justificativa para a diferenca entre eles. Outros estudos®'?1314:2122
descreveram a presenga do teratoma em neonatos do sexo masculino.

Neste caso, ndo foi possivel definir a etiologia do teratoma congénito de
orofaringe. Entretanto, diversas hipoteses sao consideradas. A etiologia ¢é
multifatorial, podendo envolver desde migracdo anormal de células primordiais em
regides de mediastino ou hipotalamo, até anormalidades no desenvolvimento
embrionario envolvendo alteracbes cromossdmicas que podem incluir mosaicismo

com anel inativo do cromossomo X, trissomia 13, cromossomo X em anel e
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pentassomia do X, sindrome de Aicardi, sindrome de Pierre-Robin e até o

1,4,7

crescimento abortivo de um gémeo ™’. Sendo assim, considera-se de extrema

importdncia que seja realizada uma investigagdo genética para fins de
complementagao diagnostica e aconselhamento genético, de acordo com os dados
consultados. De acordo com a literatura, o cariétipo pré-natal e a pesquisa das
anormalidades associadas sdo mandatérios em todos os teratomas’. Consta no
relatério médico de alta que a crianga foi encaminhada para o médico geneticista.
No entanto, a mae relatou na anamnese que ainda nao foi realizada a consulta.

A presencga do tumor com maiores dimensdes foi constatada durante o exame
de ultrassonografia na 34 semana de gestagdo semelhante a outros

9,10,12,16,19

relatos em que o diagnostico também ocorreu no terceiro trimestre. Outros

7,8,20,23

estudos relataram a presencga do teratoma no segundo trimestre de gestagao

2,14,15

e em alguns apenas apds o nascimento. De acordo com Tonni et al." e Kumar

et al.’”

, a presenca do teratoma pode ser identificada precocemente na 152 a 162
semana de gestacao, permitindo assim que o parto e as manobras pds nascimento
sejam planejados aumentando a sobrevida da crianga. No presente relato, a
presenca do tumor foi constatada antes do nascimento, o que possibilitou o
planejamento do parto da crianga e o preparo para as possiveis intercorréncias.

Com relacdo ao tratamento, Dohlman & Sjovall®*

preconizam a realizagao em
estagios, com a imediata ressecgao do tumor se possivel e reavaliagcdo do tumor
residual se presente, durante as primeiras semanas de vida. Neste caso, a remogao
do teratoma foi realizada precocemente, no 17° dia de vida, necessitando de
remogao do teratoma residual duas semanas depois.

O tumor descrito neste caso foi classificado anatomo-patologicamente como
maduro, assim como 0s tumores relatados pela maioria dos

2,4,6,9,11,12,14,16,19,21,22

autores Entretanto, mesmo sendo uma ocorréncia incomum,

Kumar et al.” e Chung et al.® relataram casos de teratoma imaturo. De acordo Sauter

et al.®

, pode haver a ocorréncia de teratomas do tipo epignathus malignos,
entretanto, tal fato € considerado raro.

As manifestagdes fetais sdo descritas em aproximadamente 6,0% dos casos,
sendo as mais comuns a lingua bifida, hipoplasia de ventriculo esquerdo, hipoplasia
pulmonar, hidropsia, hipertelorismo, anus imperfurado, micrognatia, glossoptose,

fissura palatina e macrostomia®’'"°,
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Neste caso clinico, duas alteragdes citadas na literatura foram observadas
como a macrostomia'® e a fissura palatina'"'®1%2'23_ O formato da cavidade bucal
corrobora com o diagndstico sugestivo para macrostomia, uma rara anomalia
congénita compreendida como um alargamento da boca na regido das comissuras
orais, podendo apresentar-se de forma unilateral ou bilateral e a incidéncia reportada
varia de 1:60.000 a 1:300.000 nascidos vivos®. Essa anomalia é resultado da falha
na fusdo dos processos maxilar e mandibular do primeiro arco branquial, que ocorre
por volta da sétima semana de gestacdo?. Ela necessita de tratamento cirrgico e a
correcao € indicada entre 3 e 12 meses de vida, para que nao ocorra
comprometimento do processo de fala?®?’. Na literatura consultada, apenas Teixeira
et al.”® descreveu um caso de macrostomia associado a teratoma congénito de
orofaringe que foi corrigida precocemente, aos 7 meses de vida. Até o momento, a
crianga ndo foi submetida a corre¢do da macrostomia. A mae néo soube relatar
porque nao havia sido ainda corrigida. No entanto, a crianga esta sendo
acompanhada.

A fissura palatina, dentre as malformacdes craniofaciais, € considerada a
mais comum. Isso pode ser explicado pelo fato de que esta malformagao ocorre
durante a vida intrauterina, mais precisamente até a 122 semana gestacional, ou
seja, no final do periodo embrionario, impedindo a fusdo do septo nasal com os

11.16-1921-23 f5i observada a

processos palatinos bilaterais?®. Em varios relatos
presenca da fissura palatina. Carreirdo & Pitanguy®® preconizam que a intervencao
cirurgica para a corregao da fissura palatina deve ocorrer por volta de 1 a 1,5 anos
de idade, com o objetivo de alcangar melhores resultados devido a maior facilidade
para identificacdo das estruturas anatdmicas e pela idade ser o periodo de aquisigao
da fungao de linguagem. Em concordancia com a literatura, a palatoplastia primaria
foi realizada para correcao da fenda palatina quando a crianca apresentava 1 ano e
5 meses de idade, de acordo com o prontuario meédico, a cirurgia transcorreu com
sucesso, mas sera necessaria uma segunda cirurgia para fechamento da fissura.

Foi observada também a presenca de microglossia, uma alteragdo de
desenvolvimento. Nao ha, at¢é o momento uma etiologia conclusiva para o
surgimento desta alteragao®. Nao foi encontrado nenhum relato sobre associagdo
entre teratoma congénito de orofaringe e microglossia. Com relacdo a esta

alteracdo, nao existe tratamento especifico e quando ele é indicado devem ser
considerados a gravidade e a natureza da condicdo. O tratamento preconizado é o
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acompanhamento com fonoaudiologo, ortodontista e se necessario procedimento
cirirgico®™®. A crianca estad sob o tratamento fonoaudiolégico e necessitara de
correcao ortoddéntica posteriormente.

Conforme descrito no parecer médico, a crianca esta sendo assistida por
varios profissionais da area da saude. Este parecer sempre € solicitado na primeira
consulta, uma vez que o seu conteudo explica detalhadamente os procedimentos
que serao realizados e os medicamentos de eleicdo, para que assim, a equipe
médica possa orientar a odontolégica sobre as recomendag¢des com relagdo ao
atendimento da crianga com seguranca. Neste caso, a crianga ndo apresentava
nenhuma alteracdo que justificasse a realizacdo de medicagcédo prévia e/ou
impossibilitasse a realizagdo do tratamento odontolégico.

Um aspecto digno de atengdo € que a crianga compareceu a primeira vez
para a consulta odontolégica com quase dois anos e meio de idade. A
recomendacao atual € que o primeiro exame deva ser realizado no momento da
erupc¢ao do primeiro dente e ndo mais do que aos 12 meses de idade. Felizmente,
ela ndo apresentava lesdes de carie. Também foi observada a auséncia dos
incisivos laterais deciduos inferiores. A crianga sera acompanhada pelo
odontopediatra, em retornos periddicos, para realizagdo de exame clinico, avaliagao
do crescimento e desenvolvimento oral, do risco de carie, realizagcdo de profilaxia
profissional, aplicagdes tépicas de fluor e selamento de fossas e fissuras quando
indicados. Além disso, serdo fornecidos avaliacdo e/ou tratamento ou
encaminhamento para corre¢cdo da ma-oclusdo. Convém ainda salientar, que as
estratégias da equipe odontolégica buscam possibilitar manobras que melhorem a
qualidade de vida da crianga atuando na corre¢do das sequelas do teratoma
congénito de orofaringe, de forma multidisciplinar envolvendo a cirurgia-buco-maxilo

facial, a ortodontia e a odontopediatria.

Conclusao

Foram observadas varias sequelas na cavidade bucal da crianga e a
necessidade de acompanhamento multiprofissional pds-excisdo do teratoma

congénito de orofaringe.
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Figuras

Figura 2 - Palato profundo e atrésico, fissura palatina incompleta, excrescéncia
O0ssea na regidao do rebordo alveolar posterior da maxila e na regido posterior da

mandibula do lado esquerdo, mandibula com formato de “V” e microglossia.
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Figura 3 — Presenga de apinhamento dentario, agenesia dos incisivos laterais
inferiores, auséncia de lesbes de carie, de gengivite e de defeitos de

desenvolvimento de esmalte.

Figuras 4A e B — Realizacado da escovagao com escova infantil, dentifricio fluoretado

infantil e uso do fio dental.



