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Konjenital Buyiik Orofaringeal
Immatiir Teratom
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Ozet

Amac: Epignathus konjenital bir timordlr ve nadir gorilen bir teratom tirGdir. Orta hat anomalileri ile iliskilidir.
¢ EpIg J 9 $

Olgu: Olgumuzda teratomun orofarenks kaynakli olup servikal bdlgeye kadar uzanim gosterdigi, maksiller ve mandibular
kemigin ve dilin gelisimine engel oldugu saptandi ve tedavi yapilamadi.

Sonug: Literatirde eksutero intrapartum tedavi prosedirl ile tedavi edilebilen az sayida epignatus olgusu bulunmasina ragmen
olgumuzda oldugu gibi alt ve Ust ceneye ait kemik ve yumusak dokunun tamamen gelismedigi bir olguya rastlamadik.

Anahtar Soézcikler: Epignathus, orofaringeal kitle, maksillo fasiyal deformiteler.

Congenital large oropharyngeal immature teratoma

Background: Epignathus is a congenital tumor and a rare type of teratoma. It is associated with midline abnormalities.

Case: In our case the teratoma was of oropharyngeal origin, extending to cervical region, inhibiting the growth of maxillary and

mandibular bones and tongue. No treatment could be applied.

Conclusion: Although there are few cases of epignathus reported to be treated with ex-utero intrapartum treatment procedure,
there are no reported cases in the literature with totally undeveloped bone and soft tissue of lower and upper jaws as in our

case.

Keywords: Epignathus, oropharyngeal mass, maxillo facial deformities.

Giris

Teratomlar ¢esitli diizeyde matiriteye sahip do-
kulart iceren malign potansiyeli olabilen germ hiic-
reli timorlerdir. Teratomlar her canlt 4000 dogum-
da bir gorilir, disi cinsiyette daha siktir, %18’ine
diger konjenital malformasyonlar eslik eder ve
bunlarin bir kismt hayatla bagdasmaz.' Cocuklarda
teratomlar siklikla sakrokoksigeal alan, gonadlar
ve mediastinum orijinli olarak saptanmaktadir
Epignathus teratomalar bas ve boyun kaynakli na-

dir goriilen konjenital neoplazmlardir. Bu timorle-
rin klinik presentasyonlari oronazofarenksteki yer-
lesim yeri ve boyutlarina baghdir.? Epignathus tera-
tomlar agizdan disar tasarak sonucta hayati tehdit
eden ciddi havayolu darliklarina ve dolayisi ile do-
gumdan hemen sonra kisa stire icinde asfiksiye ne-
den olurlar. Ozellikle bu biiyiik teratomlarda belir-
gindir.’ Intrauterin tiimoriin fetal soluk yolunu tika-
mast ¢cok 6nemli bir probleme neden olmaz. Ciin-
ki fetistin oksijenlenmesi umbilikal kord ve pla-
senta yoluyla anneden saglanmaktadir, ama fetal
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yutma hareketlerine engel olarak teratom amniyo-
tik stv1 birikimine sonucta polihidramniosa yol aca-
bilir.!

Olgu Sunumu

Hastamiz 20 yasinda genc¢ saglikli annenin
25.gestasyonel haftasindaki fetiisii idi. Baska bir
hastanede takipte olan hastanin 24. haftada yapilan
ultrasonografisinde fetal yiize uyan bolgede kitle
saptaninca hastanemize sevkedildi. Aile oykisiin-
de tum aile bireyleri saglikli olarak degerlendirildi.
Hastaya yapilan ¢ boyutlu ultrasonografide fetal
kalp aktivitesi izlendi. Fetal ol¢timler 25 hafta ile
uyumlu olarak degerlendirildi. Amniotik sivi indek-
si artmusti. Fetal yUz ve boyundan kaynaklanan
73x76 mm boyutlarinda solid ve kistik icerigi bulu-
nan kitle gozlendi (Resim 1). Fetal ylze ait gozle-
rin hemen altindan baslayan kitle nedeniyle agiz
ve burun yapist tam olarak degerlendirilemedigi
icin fetal magnetik rezonans gortintiileme (MRI)
yapildi. MRI ile fetiiste anteriorde maksillofasial ve
servikal bolgeyi dolduran 7x8x11 cm ebatinda diiz-
glin lobule konturlu, fibréz kapstilli, kontrast tutu-
lumu gostermeyen, septali multikistik kitle lezyonu
varligi ve bu lezyonun servikal spinal kanal ve int-
rakranial alan ile iliskisiz oldugu belirlendi (Resim
2). Bilateral orbita gelisiminin dogal oldugu alt ve
ust ceneye ait kemik ve yumusak doku gelisimi iz-
lenmeyen fetiis hakkinda aile bilgilendirildi. Tera-
tomun maksiller ve mandibular kemik gelisimin ta-
mamen engel olmasi dolayisiyla fetiisin dogum
sonrast hangi operasyonlara maruz kalacag: plastik
ve rekonstriktif cerrahi ve cocuk cerrahisi tarafin-

dan konstilte edilerek aileye bilgi verildi. Konstil-
tasyonlar sonucunda maksiler ve mandibular kemi-
gin hi¢ gelismedigi bu olguda operasyonlarla fonk-
siyonel bir ¢cene meydana getirmenin miimkiin ola-
mayacagt ve dogum sonrast exit prosediriin bu
hastada uygulanmasinda zorlukla karsilasacag: kit-
lenin servikal bolgeye de uzanmast yoniyle solu-
num ve sindirim sistemini tamamiyla kapatacagi
dogum sonrast bebegin solunum ve beslenme si-
kintilarinin da olacagi hakkinda bilgi verildi. Bu
bilgilendirmeler 1s1ginda ailenin istegi dogrultusun-
da normal vaginal yolla gebelik termine edildi. Olii
olarak dogan fetusiin yapilan otopsisinde 7x9x11
cm boyutlarinda kitlenin tiim orofarenksi doldur-
dugu ve orofarengeal herhangi bir yapiyla baglan-
tistnin bulunmadi@r ancak kitlenin servikal bolgeye
uzandigt saptandi. Servikal doku ve organ gelisimi
normal olarak degerlendirildi.Kitlenin st sinirlari-
nin bilateral orbital kemik alt sinirina kadar ulasti-
g1 ancak sfenoid kemik ile iliskili olmadigt belirlen-
di. Maksiller ve mandibular kemigin olmadig, sa-
dece kikirdak kalintilarinin mevcut oldugu saptan-
di (Resim 3). Kitlenin makroskopik gorinimi
Resim 4'te gortlmektedir. Kitlenin histopatolojik
incelemesi immatur teratom ile uyumlu olarak de-
gerlendirildi (Resim 5).

Tartisma

Teratomlar ektoderm, endoderm ve mezoder-
mal orijinli ¢esitli dokulardan olusur ve bu dokular
cesitli diizeyde matiirasyon gosterirler.” Dermoid
kist, teratoid kist, teratoma ve epignatus olmak
lzere dort grupta klasifiye edilirler. Dermoid kist,

Resim 1. Fetlsln ultrason goruntisu.
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Resim 2. Maksillofasial ve servikal bolgeyi dolduran, 7x8x11
cm ebadindaki kitlenin MR goriintisa.

endoderm ve mezodermden olusur. U¢ germ yap-
raginin timuni iceren koti diferansiye timorler
teratoid kist, iyi diferansiye timorler teratoma ola-
rak adlandirilir. Epignathi, fetal organ veya yapila-
rin gorildigi oral timorlerdir.*

Epignathus teratomlar orta hat anomalileri ile
iligkili nadir konjenital timorlerdir. Insidansi
1/35.000-1/200.000 arasinda belirtilmistir. Epignat-
hus teratomlar normalde familial degildir. Kadinlar-
da erkeklere gore 3 kat siktir. Bu predominansin
nedeni hala aciklanamamistir. Epignathus teratom-
lar olgumuzda oldugu gibi gen¢ annelerin bebek-
lerinde daha sik goriliir. Ortalama anne yast 24.6
dir’ ligkili herhangi bir cevresel faktor veya karyo-
tipik anormallik oldugunu dustndutrecek bulgu
bulunamamustir.’

Epignathusun etyopatogenezi belirsizdir. Bir te-
oriye gore gestasyonun 7-9 haftalarinda embriyo-
genez esnasinda orta hat dokularin fizyonundaki
yetersizligin neden olabilecegi belirtilmistir.*” Diger
bir teoriye gore primordial germ hicrelerinin cev-
re hiicre ve faktorlerin normal diizenleyici etkisi ol-
maksizin yanlis yerde ve kontrolsiiz biiytimesinin

Resim 3. Olii olarak dogan fetiisiin goriintisi.

neden olabilecegi belirtilmistir.' Son zamanlarda
yapilan yayimnlarda epignathus teratomlarda her Ug¢
germ yapragina ait hicreler gortilmesine ragmen
noroektodermal dokununun dominant olarak iz-
lendigi belirtilmektedir.’

Histopatolojisi %51 matiire teratom, %49 imma-
tire teratom, %5.8 yolk salk timor olarak belirtil-
mistir.** Olgumuzda immatur teratom saptandi.

Isaacs Jr® perinatal germ hiicreli timorlerle ilgi-
li derlemede, literatiirde simdiye kadar sert damak
kaynakli 16, nasofarinks kaynakli 14, sfenoid kay-
nakli 6, orofarinks kaynakli 6 teratom bulundugu-
nu belirtilmistir. Bildirilen vakalarin ¢cogunda tera-
tomun orijini intraoral olarak belirtiimesine rag-
men, klasik epignathus timor ¢ene ve alveolar ke-
mik kaynaklidir” Teratomun yerlesim yerine gore
basboyun teratomlarindan palatal orijinli olanlar
epipalatus, sfenoidal orijinli olanlar episfenoid,
kranial orijinli olanlar epikranium adini alirlar.’
Epignathus timorlerin ¢cogunlugu nasofarinks bol-
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Resim 4. Kitlenin makroskopik gorintisa.

gesinin posteriorunda kafa tabaninda tutunma
noktast vardir. Genellikle sert damak ve sfenoid
kemigi tutarlar. Orta hatta veya lateralde gelisebi-
lirler.?

Klinik presentasyon teratomun yerlesim yeri ve
buytkligine baghdir. Genellikle biytk epignat-
hus timor, agzi doldurur ve oral kaviteden protrii-
de olur. Eger kiictikse pedikilliidiir ve orofarenge-
al bolgenin farkli bolimlerinde lokalize olabilir.
Cok buytk orofarengeal kitle ytzin alt kism1 ve
cenedeki normal dokularin sikistirilmasina, yer de-
gistirmesine ve siklikla maksiller deformiteye ne-
den olur.’ Sunulan olgunun teratomu intraoral yer-
lesimliydi. Kitle oral kaviteden protriizyon goster-
memekte buna karsin servikal bolgeye yayilim
gostermekte ve ayni zamanda mandibuler ve mak-
siller kemik yapisinin gelisimine engel olmaktaydi.

Kafa tabani tutulumu ile ilgili lezyonlar genelik-
le kum saati biciminde olup hem ekstrakranial
hem intrakranial uzanim gosterebilmektedir.”> Bir-
ka¢ vakada kranifarengeal kanal boyunca intrakra-
nial uzanim gozlenmistir. Intracranial uzanim fatal
seyir gostermektedir.” Ozellikle sfenoid tabani tutu-

lumunun oldugu vakalarda intrakranial uzanimdan
stiphelenilmeli ve bu durum CT, MRI ile konfirme
edilmelidir.*’

Sunulan olguda oldugu gibi, intrauterin hayatta
orofarengeal obstritksiyon ve yutma zorluguna
bagli olarak Osefageal kompresyon ve neticede
maternal polihidramnios gelisimi izlenebilmekte-
dir*

Epignatusun USG ile antenatal tanist yapilabilir
ve uygun vakalarda erken multidisipliner tedavi
uygulanabilir.®

Ayirict tanida dilin embriyonal rabdomyosarko-
mu, retinablastom, nasal gliom, heterotopik tiroid,
kistik lenfanjioma, nazoetmoid meningoensefalo-
sel, sfenoid meningoensefalosel ve dev epulis du-
stntlmelidir.?

Bas boyun teratomlart nadir gorilmesine rag-
men hava yolu obstriikksiyonu ve yenidogan done-
minde yiiksek mortalite oranlarina sahip olmasi
nedeniyle dogumdan hemen sonra acil miidahale-
yi gerektirirler.’ Genellikle antenatal tespit edilen-
ler neonatal olanlara gore 3 kat daha yiiksek mor-
talite oranina sahiptirler.®
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Resim 5. immatire teratomla uyumlu kitlenin histopatolojik gérintisu.

Buytk tiimorle doganlarda optimal sonug elde
edebilmek icin genellikle multiple cerrahi girisim-
ler gerekmektedir. Cerrahiye baslanmadan once
intrakranial uzanimin dislanmast énemlidir.® Epig-
nathusu olan yenidoganda hidrosefali veya intrak-
ranial Kkitlenin gosterilmesi halinde cerrahiden
kacmilir ¢linkti cerrahi muidahale sonrasi yasam
beklentisi yok denecek azdir.* Komplet rezeksiyon
sonrasi rekurrens bildirilmemistir.’ Exit (eksutero
intrapartum treatment) prosediirde term fetis
sezeryan dogum sonrasinda fetlis uterustan
cikartir ¢ikarilmaz umbilikal kord kesilmeden 6n-
ce intraoperatif entlibasyon veya trakeostomi ile
solunum yolu acikligi saglanir ve maternal fetal sir-
kiilasyon kesilerek sezeryan ile dogum tamam-
lanir.”
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