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Variante de feto conjugado parasito

Dres. Juan Antonio Aratjo', Gerardo G. Pascal?,

Resumen

Jorge G. Curbelo?, Carmen Gutiérrez®

Se relata el caso clinico de un recién nacido portador de una malformacion congénita
compleja de maxilar superior de tipo hamartomoso, con fisura de paladar secundario
bilateral completa, junto con una cardiopatia compleja caracterizada por ventriculo inico de
tipo izquierdo, D-malposicidn de grandes arterias, dilatacion de arteria pulmonar y estenosis

mitral.

Destacamos: 1) la extrema rareza a nivel mundial de las duplicaciones mdxilo—faciales; 2) la
posibilidad de una disminucion de la morbimortalidad de estos neonatos de alto riesgo
mediante un correcto diagndstico prenatal con estudios de ultrasonido y de resonancia
magnética lo que permite que en el momento del parto estos nifios sean atendidos por un

equipo multidisciplinario.

Palabras clave: Anomalias de la boca
Maxila
Cirugia bucal
Cardiopatias congénitas

Introduccion

Varias anomalias congénitas pueden manifestarse como
masas protruyentes desde la cavidad oral. La antigua no-
menclatura las clasificaba de acuerdo a su lugar de ori-
gen, esto es: desde el maxilar, epignatus; desde el esfe-
noides, episphenoideus; desde el paladar, epipalatus o
epuranus.

Embriolégicamente estas tumoraciones:

1) Raramente pueden corresponder a una forma incom-
pleta de gemelo conjugado en el cual un feto pardsito
parcialmente desarrollado protruye desde la cavidad
oral de un recién nacido por lo demds normal; estos
fetos rudimentarios pueden incluso presentar corddn
umbilical y adn placenta. Potter y Craig !’ publicaron
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una clasificacién de este amplio grupo de gemelos
conjugados bajo forma de duplicaciones parciales mo-
nocefilicas.

2)Los teratomas también pueden presentarse clinicamen-
te como masas intraorales de tejidos proliferativos y
desorganizados. Se caracterizan por presentar tejidos
propios de la regidn y de regiones alejadas, constitu-
yendo un mosaico de tejidos fetales.

3)Pueden corresponder a duplicaciones medio—faciales
de las estructuras del estomodeo primitivo caracteriza-
das por la duplicacién de tejidos locales del drea, con
un crecimiento organizado que guarda similitud con la
arquitectura regional.

En resumen se deben tener en cuenta los siguientes
diagndsticos frente a una masa tumoral emergente de la
cavidad oral de un feto o de un recién nacido: feto pard-
sito, teratoma o duplicacién med{o-facial.

Caso clinico

Recién nacido de término, sexo femenino, con un peso
al nacer de 3500 g, Apgar 9/10, producto de segunda ges-
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Figura 1. Preoperatorio, nifia de 10 dias de vida.
Duplicacién de labio, tejidos glanduliformes, esbozo de
lengua, arcada alveolar. Pediculo dseo, duplicacion de
maxilar superior.

tacién, madre de 20 afios, sin antecedentes personales ni
familiares a destacar, embarazo no controlado, que niega
medicacién y cuadros infecciosos. La paciente presenta-
ba una gran tumoracién de aspecto inhomogéneo conso-
lidada en su sector Gseo al paladar primario por detrds de
la arcada alveolar con un didmetro mayor transversal de
6 cm, construida de izquierda a derecha por tejidos que
remedaban una duplicacién del labio superior de formato
circular con piel, bermelldn, surco gingivo—labial, una
duplicacién lingual unida a una duplicacién 6sea de pa-
ladar primario, gérmenes dentarios y por tltimo, a dere-
cha, estructuras glandulares.

También se observa una fisura palatina bilateral com-
pleta seguramente producida por efecto de “masa” de la
tumoracién que impidié embriolégicarnente el creci-
miento hacia la linea media de las apdfisis palatinas del
maxilar superior, y un mordex apertus (figuras 1 y 2).

En los cambios de posicidn a decibito dorsal Ia tumo-
racién provocaba intensa cianosis al obstruir la via aérea,

Figura 2. Preoperatorio, se llega a observar la fisura
palatina.

que regresaba al reubicar al neonato en dectibito ventral
o lateral sin desaparecer totalmente. Mediante ecografia
y Doppler se diagnostica situs solitus, ventriculo dnico
de tipo izquierdo, D-malposicién de grandes arterias, di-
latacién de arteria pulmonar con escaso shunt sin esteno-
sis, estenosis mitral. Buena funcién ventricular.

Radiograffa de térax: cardiomegalia, aereacién pulmo-
nar sin particularidades.

Tomografia axial computarizada: extensa tumoracion
de macizo facial centrada a nivel de paladar y labio su-
perior, inhomogénea, con densidad de partes blandas y
otras hiperdensas dseas. Craneo—encéfalo comprendido
dentro de limites habituales (figura 3).

Alfa—fetoproteina: 5940 ng/ml (normal 0-7.1 ng/ml);

Figuras 3. Preoperatorio, imagen de tomografia computada: cortes axiales de 5 mm de espesor, base de insercion de la
tumoracion maxito-palatina. Completado el estudio, no se observd comunicacién etmoido-esfencidal ni cerebral anterior.
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Figura 4. Espécimen de exéresis quirdrgica. Masa central
de tejidos 6seos y blandos resecados.

Beta—gonadotrofina coridnica: indetectable (normal 0-7
ng/ml). Hemograma: hematocrito: 38%, hemoglobina:
13,8 g%, gldbulos blancos: 7000 elementos/mm”, formu-
la leucocitaria normal.

Estudio citogenético normal para fenotipo femenino,

La nifia fue alimentada por sonda nasogdstrica con epi-
sodios de cianosis por la misma a pesar de lo cual no
requirié intubacidn endotraqueal ni asistencia respirato-
ria, ya que las crisis de cianosis se presentaban solamente
al movilizar el tumor. Se mantuvo en incubadora, se con-
trold gasometrias; a los 12 dfas de vida se realizé trans-
fusién de 35 ml de concentrado de glébulos rojos y a los
14 dfas de vida, con un peso de 3420 g, se sometid a
intervencidn quirdrgica con exéresis de la tumoracidn.

Técnica quirdrgica

Se logrd intubacién oral realizdndose anestesia general
con ventilacién asistida. El abordaje quirirgico se inicié
liberando los tejidos blandos de la tumoracién del muco-
periostio del reborde alveolar y del paladar adyacente,
labrando con estos tejidos colgajos locales que nos per-
mitirian el cierre luego de la exéresis. La unién del sector
6seo de la tumoracién con el paladar se osteotomiz6 con
cincel y cizalla, desarticulando de esta forma el maxilar
superior duplicado del maxilar del paciente. En este mo-
mento se retiré la masa tumoral quedando un vaso arte-
rial sangrante topografiado cerca del agujero incisivo del
paciente, el cual se pinzé y electrocoaguld.

Gracias a los colgajos mucoperidsticos labrados pre-
viamente, se cubrié el sector 6seo del paladar primario
del paciente, punto de unién con la masa tumoral, que
habia quedado expuesto. Se entrecruzan estos colgajos
suturdndolos entre si y a la periferia con Vicryl 6-0. La
recuperacion post-anestésica fue realizada en cuidados
intensivos donde se le agregé a su medicacién cardiovas-
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Figura 5. Vista de arcada dentaria superior y boveda
palatina luego de palatoplastia.

Figura 6. Posoperatorio alejado a los 2 afios y medio de
edad.

cular, cefalosporina de tercera generacién. Tuvo buena
evolucidn local de la intervencion quirdrgica.

El estudio andtomo—patoldgico de la pieza permitid re-
conocer: piel y mucosa. estructuras éseas maduras con
médula hematopoyética, gérmenes dentarios, gldndulas
salivales, placas cartilaginosas e islotes de tejidos neuro-
nales maduros. El diagnéstico fue de malformacion com-
pleja de maxilar de tipo hamartomatoso, duplicacion de
maxilar; variante de feto conjugado pardsito (figura 4).

£l nifio fue posteriormente tratado, a fos 15 dfas. de su
malformacién cardiaca, v en forma alejada, de su fisura
palatina (figuras 5 y 6).
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Discusi6n

Revisada la bibliograffa, encontramos las siguientes re-
ferencias de casos similares. McLaughlin, Beatty (1948,
1956) @ reportan casos similares de pacientes con du-
plicacién de boca, lengua y mandibula; la segunda boca
se presentaba como un cavidad ciega en la parte baja de
la mandibula.

Ochsner (1951) @ refiere el caso de una nifia operada
a los 4 dfas de edad que presentaba un inmenso tumor
emergente de la boca con distintos tejidos, el cual se re-
secé en bloque con un tercio de la lengua, logrando por
primera vez en la historia la sobrevida del paciente.

Goulian y Conway (1964) © publicaron el caso de una
nifia con una duplicacién maxilar, paladar hendido e hi-
pertelorismo, que posteriormente falleci6 a la octava se-
mana por hidrocefalia.

Avery y Hayward (1969) © relatan el caso de una nifia
de 5 afios con duplicacién de maxilar, arcada alveolar,
hipertelorismo y fisura palatina.

Calay Cay (1976) " menciona el caso de una nifia con
duplicacién de maxilar, fisura palatina, hipertelorismo y
dilatacién de ventriculos cerebrales.

Mazzala (1977) @ refiere un excepcional caso de
dyprosopia (duplicacién completa de todos los elementos
faciales).

Chandra (1978) ® relata el caso de un nifio de 10 afios
con duplicacién congénita de labio, maxilar y paladar.

Obwegeser (1978) "9 reporta el caso de una duplica-
cién maxilar completa que incluye narinas, 6rbitas y una
gran fisura media facial con hipertelorismo.

Barr (1982) 'V publica el caso de un nifio con dupli-
cacion de cerebro, nariz, maxila.

Pavlin (1984) ¥ describe un nifio nacido con una
masa intraoral que impresionaba formar una nariz, pro-
labio y premaxila, asociadas a una fisura palatina.

Wittkampf (1984) *® publica el caso de un nifio con
duplicacién mandibular, de silla turca y otras estructuras
cercanas al estomodeo primitivo.

Fearon (1985) (49 describe una duplicacién maxilar,
de reborde aiveoiar, de paiadar duro y blando, unido a la
pared posterior de la faringe, hiperteleorbitismo y ojo iz-
quierdo hipoplésico con coloboma que involucraba el
ris.

Yu Ray Chen (1989) ®* sugiere una clasificacién para
la duplicacidn de las estructuras del estomodeo primitivo.

Yadava (1990) 19 describi6 un nifio con una fisura
labio—alvéolo—palatina completa desde donde se des-
prendfa una nariz accesoria, bien desarrollada, y una leve
macrostomia.

Roy Chowdhury (1991) U7 relata el caso de un nifio
con duplicacién de estructuras de labio—palatinas que
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ocupaban una fisura palatina derecha con ausencia de co-
misura bucal y piso nasal.

Perroni (1991) !® publica el caso de un nifio con du-
plicacién de labio superior, bermellén, lengua, arcada al-
veolar, hiperteleorbitismo y fisura palatina ancha, tumor
que dejd como secuela una vez extirpado una severa ma-
crostomia y pérdida de béveda palatina que requirié un
injerto libre de periostio tibial para su cierre.

Senyuz (1992) 19 describe una masa organoide que
protruia de la boca de un recién nacido causdndole difi-
cultad respiratoria, la cual fue extirpada no pudiéndose
diagnosticar macro ni microscépicamente la naturaleza
de la misma.

Smith (1993) @ describe 2 casos de epignatus en los
cuales el tumor se extendia intracranialmente, complica-
cidén ésta diagnosticada por ultrasonido y resonancia
magnética, y que contraindica un tratamiento quirdigico
agresivo.

El epignatus es un tumor raro en recién nacidos y nor-
malmente se asocia a una alta mortalidad en el perfodo
neonatal por obstruccién de la via aérea. Gracias a los
recientes avances en las técnicas prenatales de ultrasono-
graffa y resonancia magnética se puede llegar a un diag-
néstico in dtero exacto de esta rara patologia, lo cual po-
sibilita que se prepare un plan de emergencia con equipo
multidisciplinario para el momento del nacimiento. Ca-
talano (1992) @1 publica el caso de un recién nacido por-
tador de un gran epignatus diagnosticado prenatalmente,
al cual se le realizé una traqueostomfa, manteniendo la
circulacién materno—fetal intacta. Luego de lograda la es-
tabilizacidn respiratoria se interrumpid la circulacién ma-
terno—fetal y se realizd exitosa exéresis de la tumoracidn.
Este nuevo encare de diagndstico prenatal del recién na-
cido con alto riesgo de obstruccidn de via aérea, con par-
ticipacidn del pediatra, neonatélogo, anestesista, cirujano
pléstico, otorrinolaringélogo, etc., permite confeccionar
un plan de tratamiento optimo de acuerdo a cada caso en
particular, y revaloriza la importancia de la realizacién
rutinaria de exdmenes no invasivos en el control del em-
barazo.

Conclusidén

Se resalta la poca frecuencia de esta patologia que casi
invariablemente determinaba, hasta hace pocos afios, la
muerte del recién nacido en el perfodo posnatal inmedia-
to. La revisién bibliografica se hace dificultosa por la va-
riedad de entidades nosoldgicas englobadas bajo el tér-
mino epignatus, a pesar de lo cual se confirma la escasa
frecuencia de este tipo de tumores cuya incidencia es di-
ficil de cuantificar en nuestra poblacién. Se recalca la ne-
cesidad del control del embarazo incluyendo métodos no
invasivos de ultrasonograffa y resonancia magnética para
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el diagnostico prenatal de estos tumores, que en caso de
tener invasidn intracraneana, condiciona un gravisimo
prondstico, y en caso contrario permitird la asistencia
neonatoldgica con un tratamiento multidisciplinario pre-
coz.
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Résumé

On présente ici le cas d’un nouveau—né ayant une mal-
formation congénitale complexe du maxillaire supérieur
de type hamartomasique, a fisure compléte du palais se-
condaire bilatéral; cela accompagné d’une cardiopathie
complexe  ventricule unique gauche, D-malposition des
grandes arteres, dilatation d’artére pulmonaire et sténose
mitrale.

On remarque: 1) que les duplications maxillo-faciales
sont extrémement rares dans le monde; 2) la possible di-
minution de la mortalité de ces nouveaux-nés i grande
risque, au moyen d’un diagnostic pré-natal, d’études ul-
trasoniques et de résonance magnétique; cela permettrait
que ces enfants soient traités par une équipe multidisci-
plinaire au moment de 1’accouchement.

Summary

A report 1s advanced of a clinical case of a newborn ca-
rrier of an upper maxillary complex congenital malfor-
mation of the hamartomous type, with complex secon-
dary cleft palate, along with complex cardiopathy cha-
racterized by a single ventricle of the left type, D-mal-
position of the large arteries, dilatation of the pulmonary
artery and mitral stenosis.

Stress is laid on the following: 1) the extreme worl-
wide uncommonness of maxillo—facial duplications; 2)
the possibility of a diminution of morbimortality of these
high risk newborns through a correct prenatal diagnosis
involving ultrasound studies along with magnetic reso-
nance enabling, at parturition, these infants to be handled
by a multidisciplinary team.
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