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Relato de Caso

Teratoma cervical congénito gigante: relato de caso e revisao quanto

as opcoes terapéuticas

Giant congenital cervical teratoma: case report and review about therapeutic options

Camila Ferro Miele', Cristiane Metolina?, Ruth Guinsburg?®
RESUMO

Objetivo: Relatar um caso de teratoma cervical congé-
nito, destacando a gravidade e as dificuldades terapéuticas
associadas.

Descri¢dao do caso: Mie de 30 anos, com gestag¢do
por fertiliza¢do assistida. Com 23 semanas, diagnosticada
malformagdo cervical fetal a direita. Parto cesdreo por
indicagdo fetal com 31 semanas. Recém-nascido masculi-
no, peso ao nascer de 1800g, Apgar 4 e 9, com volumoso
processo expansivo a direita, ocupando toda a regido cer-
vical, comprometendo a mandibula e estendendo-se para o
terco superior do térax. Com 40 horas de vida, apresentou
insuficiéncia cardfaca congestiva de alto débito por roubo
de fluxo pelo tumor. A partir de 54 horas de vida, houve
progressiva deteriora¢cao hemodindmica e respiratéria, com
hipotensdo, andria e labilidade de oxigenacdo, refratdrias
as aminas vasoativas, reposi¢ao de volume e aumento do
suporte ventilatério. Indicada abordagem cirtrgica para
ressec¢do tumoral, todavia o paciente ndo apresentou es-
tabilidade clinica que permitisse seu transporte ao centro
cirdargico e faleceu com 70 horas de vida.

Comentdrios: O caso demonstra as dificuldades relacio-
nadas a abordagem pés-natal dos teratomas cervicais volu-
mosos. Apesar do diagnéstico pré-natal, o paciente evoluiu
com obstrugdo de vias aéreas, complicada por um choque
cardiogénico refratirio, que culminou no ébito. A aborda-
gem intraparto é fundamental nesses pacientes, consistindo

em exérese tumoral, enquanto a manutencao da circulagio
materno-fetal permite a oxigenacio fetal continua. A evolu-
¢do neonatal no caso descrito é condizente com a literatura
que mostra progndstico reservado quando ndo € realizada a
abordagem cirdrgica intraparto.

Palavras-chave: recém-nascido; anomalias congénitas;

teratoma.

ABSTRACT

Objective: To report a case of congenital cervical tera-
toma, highlighting the severity and the therapeutic difficul-
ties associated.

Case description: A 30-year old mother, with pregnancy
by assisted fertilization. At 23 weeks, a cervical fetal malfor-
mation was diagnosed. A cesarean section was indicated with
31 weeks due to fetal distress. A male newborn infant with
birth weight of 1800g and Apgar score of 4/9 presented a
large right cervical tumor, with extensions to the mandible
and to the upper chest. Patient presented congestive heart
failure due to flow steal by the tumor 40 hours after birth,
which caused progressive respiratory, hemodynamic and
renal deterioration refractory to vasopressors, volume replace-
ment and increased ventilatory support. Tumor resection
was indicated, but the clinical instability of the patient did
not allow his transport to the operating room and the infant
died 70 hours after birth.
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Comments: The case is representative of the difficulties
related to postnatal treatment of bulky cervical teratomas.
Despite prenatal diagnosis, the patient developed airway
obstruction, complicated by refractory cardiogenic shock.
The surgical approach during delivery is crucial for survival.
Nowadays, management includes surgical removal of the
tumor while maintaining the maternal-fetal circulation,
allowing continuous fetal oxygenation. The clinical course
described in the case is consistent with the literature that
reports poor prognosis when the intra-partum surgical ap-
proach is not performed.

Key-words: infant, newborn; congenital abnormalities;

teratoma.

Introducao

Teratomas sdo tumores originados a partir de células toti-
potentes, apresentando componentes celulares remanescentes
de mais de uma camada germinativa>. Sio mais comuns
na primeira e segunda infincias e localizam-se, com maior
frequéncia, nas gdnadas e na regido sacrococcigea, respec-
tivamente em adultos e criangas. A localiza¢do cervical é
incomum e, quando ocorre, a regido cervicotireoidiana é a
mais acometida®?.

Os teratomas cervicofaciais em neonatos compreendem 1,5
a 5,5% dos teratomas e apresentam incidéncia de 1:20.000
a 1:80.000 nascidos vivos"*”. Esses tumores geralmente
apresentam-se de forma isolada, sem associagdo com anomalias
cromossdmicas ou outras malformacdes congénitas®. Macros-
copicamente, 0s teratomas cervicais sao massas bem circuns-
critas, volumosas, com componente sélido e cistico, variando
de 5 a 12cm em seus maiores didmetros’>. Apesar de serem
neoplasias benignas em 95% dos casos, os teratomas cervicais
ndo tratados levam ao ébito em até 80% dos casos, devido
principalmente a insuficiéncia respiratéria obstrutiva'*>7".

A classifica¢do anatomopatolégica dos teratomas mais
aceita é a de Kooijman, de 1988, que os divide em teratomas
maduros, com tecidos tumorais bem diferenciados; teratomas
imaturos, com presenga de tecido neuroectodérmico ima-
turo; e teratomas combinados, nos quais hd associagdo com
tumores de células germinativas”. Os teratomas imaturos
sdo analisados, ainda, conforme a extensio do componente
primitivo®. Ndo hd evidéncias de que o grau de imaturidade
interfira no progndstico dos teratomas cervicofaciais tratados,
nem mesmo que possa indicar um potencial comportamento

maligno®*®.
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Dependendo da localizagdo e do tamanho tumoral, a ul-
trassonografia (USG) pré-natal pode ser diagnéstica e mostrar
ainda a presenca de polidrimnio em um ter¢o dos casos.
O exame passa a ser mais sensivel a partir de 15 semanas

de idade gestacional®?>¢9,

A existéncia do polidrimnio
pode ser explicada pela hiperperfusio da placenta devido
ao aumento do volume sanguineo ocasionado pelo tumor
ou devido 2 dificuldade do feto em deglutir o liquido am-
nidtico por compressdao tumoral, sendo a tltima hipdtese a
mais aceita®. Seu diagnéstico diferencial deve ser realizado
com outras massas cervicais, como higroma cistico, bécio
fetal, cisto dermoide, cisto tireoglosso, cisto congénito de
tireoide, torcicolo congénito, linfangioma, cisto branquial,
neuroblastoma, carcinoma de tireoide, bécio congénito e
tumor de parétida®’?,

A complicagdo mais temida dos teratomas cervicais é a
insuficiéncia respiratéria causada pela compressio traqueal
pelo tumor. A obstrugdo das vias aéreas impde, muitas
vezes, a interven¢do imediata, ainda na sala de parto, com
intubag¢@o orotraqueal ou traqueostomia. Caso o neonato
ndo demonstre sinais de insuficiéncia respiratéria logo ao
nascimento, a intubacdo orotraqueal deve ser realizada de

©710. A via

forma eletiva, o mais precocemente possivel*
de parto preferencial € a cesariana.

A ressondncia nuclear magnética pode propiciar, nos
casos em que a programacao cirargica é eletiva, um melhor
planejamento operatdrio, auxiliando na verificagdo dos pla-
nos de disseccdo e separacdo das estruturas vitais“*71?, O
tratamento por meio de ressec¢do cirdrgica precoce de todo
o tumor constitui-se na abordagem mais adequada dessa
patologia, pois a degeneracdo maligna ocorre em até 90% dos
casos ndo tratados até a adolescéncia ou vida adulta. A excisdao
cirdrgica geralmente é curativa’*”, Esquemas de quimio-
terapia ou radioterapia sdo reservados apenas para 0s casos
dos teratomas cervicais malignos, de doenga disseminada ou
de tumor invasivo residual, porém ndo hd quimioterdpicos
pré-estabelecidos para esses casos”?.

O prognéstico é determinado pelo grau de desconfor-
to respiratério ao nascimento, que, em 50% dos casos,
é intenso devido a compressdo da via aérea pelo tumor,
caracterizando a complicagdo pés-natal mais frequente e
grave. Outros critérios progndsticos incluem a presenca de
anomalias associadas, desenvolvimento de hidropisia fetal
e idade da apresentacdo tumoral®®!V. Dentre as op¢des
de intervencdo imediata e ressec¢do tumoral ndo eletiva,
destacam-se o tratamento extradtero intraparto (EXIT
Procedure) e a operagio com suporte placentdrio (OOPS

Rev Paul Pediatr 2011,29(4):689-93.



Camila Ferro Miele et al

Procedure). O EXIT € realizado ap6s a exteriorizagdo parcial
do feto da cavidade uterina, mantendo intacta a circula¢do
uteroplacentdria®’”. A mortalidade neonatal dos terato-
mas cervicais sem a realizagdo do EXIT cursa em torno
de 80 a 100%, diminuindo para 9 a 17% com o EXIT e
tratamento definitivo, dependendo do envolvimento de
estruturas nobres">?.

O presente estudo visou relatar um caso de teratoma
cervical congénito, destacando a gravidade e as dificuldades

terapéuticas associadas.

Descrigao do caso

Mie de 30 anos, portadora de endometriose e sindrome
dos ovdrios policisticos, primigesta, com gesta¢do por fer-
tilizagdo assistida. Com idade gestacional de 23 semanas
e dois dias, foi diagnosticada malformagdo cervical fetal
a direita, com dimensdes de 5,3x5,0x4,1cm. Realizada a
ressonincia nuclear magnética fetal com 31 semanas e dois
dias, que mostrou massa em {ntimo contato com a base do
crinio na fossa média (fossa temporal e mastoide direitas),
c6ndilo, ramo e Angulo mandibulares direitos, com sinais de
erosdo 6ssea dos mesmos. Auséncia de planos de clivagem
com assoalho bucal, podendo envolver a lingua e glindula
tireoide, ndo visualizados no estudo. Acentuado desloca-
mento da laringe e traqueia para a esquerda, com sinais de
estreitamento na transi¢dao laringotraqueal. Caudalmente,
havia comprometimento do mediastino superior desde o
ter¢o superior do térax.

Com 31 semanas e quatro dias, a gestante entrou em tra-
balho de parto prematuro sem causa aparente. O concepto
nasceu de parto cesdreo por indicacio fetal.

Tratava-se de um recém-nascido pré-termo, do sexo
masculino, com peso de nascimento de 1800g, Apgar no
1° e 5° minuto de 4 e 9, respectivamente. O paciente apre-
sentava volumoso processo expansivo a direita, ocupando
toda a extensdo da regido cervical, com crescimento exofi-
tico e comprometimento mandibular, estendendo-se para o
ter¢o superior do térax. Macroscopicamente, a tumoragao
mostrava-se lobulada, ricamente vascularizada, com dreas
esparsas de necrose e saida de secre¢do serossanguinolenta,
sem outras malformacdes associadas (Figura 1).

O paciente evoluiu com desconforto respiratério obstruti-
vo logo ao nascimento, optando-se por intubagdo orotraqueal
em sala de parto. Durante o procedimento, houve grande
dificuldade de retificacdo de vias aéreas, restrita visualiza¢do
da traqueia pela compressdo tumoral e impossibilidade de
posicionamento adequado do recém-nascido devido a extensa
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massa cervical. Apés trés tentativas, a intubacdo foi realizada
com canula orotraqueal niimero 2,5.

Durante as primeiras 40 horas de vida, o neonato per-
maneceu hemodinamicamente estdvel, em suporte ventila-
tério minimo, intubado por obstrucdo de vias aéreas, sem
doenca pulmonar de base. Com 40 horas de vida, iniciou
comprometimento cardiovascular com sinais de baixo dé-
bito sistémico. Foi feita a hipétese de insuficiéncia cardfaca
congestiva de alto débito, por roubo de fluxo pelo tumor,
sendo iniciado suporte inotrépico com dobutamina e, apds
persisténcia da instabilidade dos parimetros hemodinimicos,
indicada a associa¢do com a dopamina. Simultaneamente,
foram aumentados pardmetros respiratérios. A partir de 54
horas de vida, mostrou progressiva deteriora¢ao hemodina-
mica e respiratéria, com hipotensdo, antria e labilidade de
oxigenagdo, refratdrias as aminas vasoativas, a reposi¢do de
volume e a0 aumento do suporte ventilatério. Com 63 horas
de vida, o paciente apresentava-se em mau estado geral, com
vasculite e escleredema generalizados, hipoxemia e choque
refratdrio, sendo introduzidos milrinona e noradrenalina, e
realizado 100mg/kg de surfactante pulmonar. Foi indicada
abordagem cirtrgica por equipe neonatal e cirdrgica, para
ressec¢do tumoral e consequente estabilizacio hemodindmica
do paciente; todavia, o paciente ndo apresentou estabilidade
clinica minima que permitisse seu transporte ao centro ci-
rirgico, falecendo com 70 horas de vida.

O paciente foi submetido a necrépsia, que evidenciou mas-
sa cervical mediana, medindo 15x10x7cm, ulcerada, s6lido-

cistica, com deslocamento traqueal e intensa vascularizagio,

Figura 1 - Recém-nascido com massa tumoral cervical

gigante, com regides de sangramento e necrose (com
permisséo dos pais)
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além de sinais de dilatac¢do de todo o territério venoso supra-
diafragmdtico por congestdo. O estudo anatomopatolégico
revelou como causa imediata do ¢bito a insuficiéncia cardfaca
de alto débito, com roubo vascular pela tumoragio, associada
a compressdo de grandes vasos cervicais. A microscopia, havia
agrupamentos celulares de neuroepitélio, tecido glandular
e cartilagineo, compativel histologicamente com teratoma

cervical congénito grau III de imaturidade.

Discussao

O caso aqui relatado demonstra as dificuldades rela-
cionadas a abordagem pdés-natal dos teratomas cervicais.
O paciente em questdo, apesar do diagnéstico pré-natal,
evoluiu com obstrugdo de vias aéreas de dificil abordagem
clinica, complicada por um choque cardiogénico refratdrio,
que culminou no 6bito.

Os teratomas cervicais podem desencadear diversos sin-
tomas referentes 2 compressdo de estruturas adjacentes ao
tumor, como a obstrugio esofdgica, com distirbios de deglu-
ticdo, e hipoplasia de laringe, mandibula e de cordas vocais
por compressdo da via aérea. Jd a hipoplasia pulmonar pode
ocorrer de modo secunddrio a compressdao do pulmao pelo
tumor®'%'?. Além desses, a presenca de hidropisia fetal é re-
latada por Hirose ¢ #/. em conceptos portadores de teratoma
cervical’?. Porém, a consequéncia mais temida ao nascimento
é a obstrugdo das vias aéreas, com sintomas respiratérios gra-
ves e potencialmente fatais, devido 2 compressdo da traqueia
e consequente dano hipéxico-isquémico ao concepto’’%!?.
Ainda, como complicag¢bes associadas ao momento do parto,
citam-se a distécia de apresentagdo e funcional, secundérias
a hiperextensdo do pescoco e/ou ao volume tumoral, sendo
indicado geralmente o parto cesireo®”!?. Finalmente, devido
ao rdpido crescimento tumoral, pode ocorrer consumo de
fatores coagulacdo, com trombocitopenia e coagulopatia na
vida fetal e pés-natal®.

No caso aqui apresentado, chama aten¢do o grande vo-
lume do tumor, com consequente insuficiéncia respiratéria
aguda logo ao nascimento, tendo necessitado de intubacio
orotraqueal com ventilagdo mecénica invasiva. O desenvol-
vimento de técnicas mais apuradas de diagnéstico pré-natal,
destacando-se as técnicas de diagndstico por imagem e o
aperfeicoamento das técnicas cirrgicas para garantir a
permeabilidade das vias aéreas pérvia apds o nascimento,
garante a diminui¢io da morbidade e a mortalidade dos
teratomas nas Ultimas décadas. O diagnéstico de via aé-
rea obstruida é geralmente feito na 30* semana de idade
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gestacional, com auxilio da ultrassonografia e da ressonancia
magnética”?,

A abordagem intraparto é fundamental em pacientes
portadores de teratomas cervicais volumosos, em que a
obstrucdo das vias aéreas é importante. Uma das principais
formas de intervengdo ao nascimento se dd por meio da
manutencdo da circulagio materno-fetal, a qual permite
uma oxigenacdo fetal continua, enquanto se garante a per-
meabilidade da via aérea. O corddo umbilical é clampeado
apenas ap0s a garantia de que a via aérea estd pérvia, por
meio da intubacdo traqueal ou da traqueostomia®”. Entre
as op¢oes de intervengdo imediata, ndo eletiva, destacam-se
o tratamento extrattero intraparto (EXIT procedure, EXIT
do inglés ex utero intrapartum treatment) e a operacao com
suporte placentdrio (O0PS procedure)®"?. Quando a abor-
dagem ao nascimento € a extragdo completa do tumor por
meio de O0OPS procedure, é feita a retirada completa do feto
e do corddo umbilical do ttero, mantendo-se, também, a
circulagio materno-fetal®'". No entanto, o procedimento
que tem sido mais estudado é o EXIT.

Para a realizagdo do EXIT procedure, o parto deve ser cesd-
reo, com retirada da cabega, pescoco e braco fetal, expondo-os
no campo operatério. Nesse momento, € indicada a intubagido
traqueal ou a traqueostomia, garantindo a permeabilidade
da via aérea, enquanto a circula¢io materno-fetal é mantida.
Durante o EXIT, a depressio respiratéria do recém-nascido
consequente a anestesia materna ndo constitui problema, pois
o procedimento se conclui com a intubacio e a ventilagio do
paciente. Outro aspecto importante no EXIT relaciona-se a
manutenc¢do do volume uterino em nivel apropriado para
preservar a perfusio placentdria. O tempo de duracdo do
procedimento é de aproximadamente 1 hora, desde que nio
haja necessidade de ressec¢do de um grande teratoma cervical
no perfodo intraparto™®?.

Em ambos os procedimentos, OOPS e EXIT, as com-
plicagBes pds-operatérias ao recém-nascido incluem danos
aos nervos laringeo recorrente, hipoglosso e mandibular
marginal “*',

O tratamento definitivo de escolha é a ressecgdo cirdrgica
do tumor com manutengdo do aporte respiratério e da estabi-
lidade hemodindmica do neonato, associada a quimioterapia
ou a radioterapia nos casos de lesGes ndo ressecdveis e tera-
tomas malignos™*>”. Quando a exérese do tumor ¢ eletiva,
a avaliagdo pré-operatdria pode incluir uma radiografia de
térax e uma tomografia computadorizada de cabega, pescogo
e torax, para fornecer informagdes quanto a invasdo e tumoral

e a extensdo do tumor®?.
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O prognostico depende do grau de compressdo da via aérea
ao nascimento, da presenga de outras anomalias, do desenvol-
vimento de hidropsia e também da idade de apresentagao™'".
Se a via aérea é garantida e o tumor removido no periodo

neonatal imediato, o resultado é excelente, com uma taxa de

sobrevivéncia superior a 85%".

Pode-se concluir que os teratomas cervicais congénitos re-
querem o diagnéstico pré-natal, o que propicia a abordagem
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