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Özet

Amaç: Epignathus konjenital bir tümördür ve nadir görülen bir teratom türüdür. Orta hat anomalileri ile iliflkilidir. 

Olgu: Olgumuzda teratomun orofarenks kaynakl› olup servikal bölgeye kadar uzan›m gösterdi¤i, maksiller ve mandibular
kemi¤in ve dilin geliflimine engel oldu¤u saptand› ve tedavi yap›lamad›. 

Sonuç: Literatürde eksutero intrapartum tedavi prosedürü ile tedavi edilebilen az say›da epignatus olgusu bulunmas›na ra¤men
olgumuzda oldu¤u gibi alt ve üst çeneye ait kemik ve yumuflak dokunun tamamen geliflmedi¤i bir olguya rastlamad›k. 

Anahtar Sözcükler: 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.
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Girifl

Teratomlar çeflitli düzeyde matüriteye sahip do-
kular› içeren malign potansiyeli olabilen germ hüc-
reli tümörlerdir. Teratomlar her canl› 4000 do¤um-
da bir görülür, difli cinsiyette daha s›kt›r, %18’ine
di¤er konjenital malformasyonlar efllik eder ve
bunlar›n bir k›sm› hayatla ba¤daflmaz.1 Çocuklarda
teratomlar s›kl›kla sakrokoksigeal alan, gonadlar
ve mediastinum orijinli olarak saptanmaktad›r
Epignathus teratomalar bafl ve boyun kaynakl› na-

dir görülen konjenital neoplazmlard›r. Bu tümörle-
rin klinik presentasyonlar› oronazofarenksteki yer-
leflim yeri ve boyutlar›na ba¤l›d›r.2 Epignathus tera-
tomlar a¤›zdan d›flar› taflarak sonuçta hayat› tehdit
eden ciddi havayolu darl›klar›na ve dolay›s› ile do-
¤umdan hemen sonra k›sa süre içinde asfiksiye ne-
den olurlar. Özellikle bu büyük teratomlarda belir-
gindir.3 ‹ntrauterin tümörün fetal soluk yolunu t›ka-
mas› çok önemli bir probleme neden olmaz. Çün-
kü fetüsün oksijenlenmesi umbilikal kord ve pla-
senta yoluyla anneden sa¤lanmaktad›r, ama fetal
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Resim 1. Fetüsün ultrason görüntüsü.

yutma hareketlerine engel olarak teratom amniyo-
tik s›v› birikimine sonuçta polihidramniosa yol aça-
bilir.1

Olgu Sunumu
Hastam›z 20 yafl›nda genç sa¤l›kl› annenin

25.gestasyonel haftas›ndaki fetüsü idi. Baflka bir
hastanede takipte olan hastan›n 24. haftada yap›lan
ultrasonografisinde fetal yüze uyan bölgede kitle
saptan›nca hastanemize sevkedildi. Aile öyküsün-
de tüm aile bireyleri sa¤l›kl› olarak de¤erlendirildi.
Hastaya yap›lan üç boyutlu ultrasonografide fetal
kalp aktivitesi izlendi. Fetal ölçümler 25 hafta ile
uyumlu olarak de¤erlendirildi. Amniotik s›v› indek-
si artm›flt›. Fetal yüz ve boyundan kaynaklanan
73x76 mm boyutlar›nda solid ve kistik içeri¤i bulu-
nan kitle gözlendi (Resim 1). Fetal yüze ait gözle-
rin hemen alt›ndan bafllayan kitle nedeniyle a¤›z
ve burun yap›s› tam olarak de¤erlendirilemedi¤i
için fetal magnetik rezonans görüntüleme (MRI)
yap›ld›. MRI ile fetüste anteriorde maksillofasial ve
servikal bölgeyi dolduran 7x8x11 cm ebat›nda düz-
gün lobule konturlu, fibröz kapsüllü, kontrast tutu-
lumu göstermeyen, septal› multikistik kitle lezyonu
varl›¤› ve bu lezyonun servikal spinal kanal ve int-
rakranial alan ile iliflkisiz oldu¤u belirlendi (Resim
2). Bilateral orbita gelifliminin do¤al oldu¤u alt ve
üst çeneye ait kemik ve yumuflak doku geliflimi iz-
lenmeyen fetüs hakk›nda aile bilgilendirildi. Tera-
tomun maksiller ve mandibular kemik geliflimin ta-
mamen engel olmas› dolay›s›yla fetüsün do¤um
sonras› hangi operasyonlara maruz kalaca¤› plastik
ve rekonstriktif cerrahi ve çocuk cerrahisi taraf›n-

dan konsülte edilerek aileye bilgi verildi. Konsül-
tasyonlar sonucunda maksiler ve mandibular kemi-
¤in hiç geliflmedi¤i bu olguda operasyonlarla fonk-
siyonel bir çene meydana getirmenin mümkün ola-
mayaca¤› ve do¤um sonras› exit prosedürün bu
hastada uygulanmas›nda zorlukla karfl›laflaca¤› kit-
lenin servikal bölgeye de uzanmas› yönüyle solu-
num ve sindirim sistemini tamam›yla kapataca¤›
do¤um sonras› bebe¤in solunum ve beslenme s›-
k›nt›lar›n›n da olaca¤› hakk›nda bilgi verildi. Bu
bilgilendirmeler ›fl›¤›nda ailenin iste¤i do¤rultusun-
da normal vaginal yolla gebelik termine edildi. Ölü
olarak do¤an fetusün yap›lan otopsisinde 7x9x11
cm boyutlar›nda kitlenin tüm orofarenksi doldur-
du¤u ve orofarengeal herhangi bir yap›yla ba¤lan-
t›s›n›n bulunmad›¤› ancak kitlenin servikal bölgeye
uzand›¤› saptand›. Servikal doku ve organ geliflimi
normal olarak de¤erlendirildi.Kitlenin üst s›n›rlar›-
n›n bilateral orbital kemik alt s›n›r›na kadar ulaflt›-
¤› ancak sfenoid kemik ile iliflkili olmad›¤› belirlen-
di. Maksiller ve mandibular kemi¤in olmad›¤›, sa-
dece k›k›rdak kal›nt›lar›n›n mevcut oldu¤u saptan-
d› (Resim 3). Kitlenin makroskopik görünümü
Resim 4’te görülmektedir. Kitlenin histopatolojik
incelemesi immatür teratom ile uyumlu olarak de-
¤erlendirildi (Resim 5).

Tart›flma 
Teratomlar ektoderm, endoderm ve mezoder-

mal orijinli çeflitli dokulardan oluflur ve bu dokular
çeflitli düzeyde matürasyon gösterirler.3 Dermoid
kist, teratoid kist, teratoma ve epignatus olmak
üzere dört grupta klasifiye edilirler. Dermoid kist,
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endoderm ve mezodermden oluflur. Üç germ yap-
ra¤›n›n tümünü içeren kötü diferansiye tümörler
teratoid kist, iyi diferansiye tümörler teratoma ola-
rak adland›r›l›r. Epignathi, fetal organ veya yap›la-
r›n görüldü¤ü oral tümörlerdir.4

Epignathus teratomlar orta hat anomalileri ile
iliflkili nadir konjenital tümörlerdir. ‹nsidans›
1/35.000-1/200.000 aras›nda belirtilmifltir. Epignat-
hus teratomlar normalde familial de¤ildir. Kad›nlar-
da erkeklere göre 3 kat s›kt›r. Bu predominans›n
nedeni hala aç›klanamam›flt›r. Epignathus teratom-
lar olgumuzda oldu¤u gibi genç annelerin bebek-
lerinde daha s›k görülür. Ortalama anne yafl› 24.6
d›r.5 ‹liflkili herhangi bir çevresel faktör veya karyo-
tipik anormallik oldu¤unu düflündürecek bulgu
bulunamam›flt›r.3

Epignathusun etyopatogenezi belirsizdir. Bir te-
oriye göre gestasyonun 7-9 haftalar›nda embriyo-
genez esnas›nda orta hat dokular›n füzyonundaki
yetersizli¤in neden olabilece¤i belirtilmifltir.4,5 Di¤er
bir teoriye göre primordial germ hücrelerinin çev-
re hücre ve faktörlerin normal düzenleyici etkisi ol-
maks›z›n yanl›fl yerde ve kontrolsüz büyümesinin

neden olabilece¤i belirtilmifltir.4 Son zamanlarda
yap›lan yay›nlarda epignathus teratomlarda her üç
germ yapra¤›na ait hücreler görülmesine ra¤men
nöroektodermal dokununun dominant olarak iz-
lendi¤i belirtilmektedir.3

Histopatolojisi %51 matüre teratom, %49 imma-
türe teratom, %5.8 yolk salk tümör olarak belirtil-
mifltir.3,6 Olgumuzda immatur teratom saptand›.

Isaacs Jr6 perinatal germ hücreli tümörlerle ilgi-
li derlemede, literatürde flimdiye kadar sert damak
kaynakl› 16, nasofarinks kaynakl› 14, sfenoid kay-
nakl› 6, orofarinks kaynakl› 6 teratom bulundu¤u-
nu belirtilmifltir. Bildirilen vakalar›n ço¤unda tera-
tomun orijini intraoral olarak belirtilmesine ra¤-
men, klasik epignathus tümör çene ve alveolar ke-
mik kaynakl›d›r.7 Teratomun yerleflim yerine göre
baflboyun teratomlar›ndan palatal orijinli olanlar
epipalatus, sfenoidal orijinli olanlar episfenoid,
kranial orijinli olanlar epikranium ad›n› al›rlar.4

Epignathus tümörlerin ço¤unlu¤u nasofarinks böl-

Resim 2. Maksillofasial ve servikal bölgeyi dolduran, 7x8x11
cm ebad›ndaki kitlenin MR görüntüsü.

Resim 3. Ölü olarak do¤an fetüsün görüntüsü.
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gesinin posteriorunda kafa taban›nda tutunma
noktas› vard›r. Genellikle sert damak ve sfenoid
kemi¤i tutarlar. Orta hatta veya lateralde geliflebi-
lirler.5

Klinik presentasyon teratomun yerleflim yeri ve
büyüklü¤üne ba¤l›d›r. Genellikle büyük epignat-
hus tümör, a¤z› doldurur ve oral kaviteden protrü-
de olur. E¤er küçükse pediküllüdür ve orofarenge-
al bölgenin farkl› bölümlerinde lokalize olabilir.
Çok büyük orofarengeal kitle yüzün alt k›sm› ve
çenedeki normal dokular›n s›k›flt›r›lmas›na, yer de-
¤ifltirmesine ve s›kl›kla maksiller deformiteye ne-
den olur.5 Sunulan olgunun teratomu intraoral yer-
leflimliydi. Kitle oral kaviteden protrüzyon göster-
memekte buna karfl›n servikal bölgeye yay›l›m
göstermekte ve ayn› zamanda mandibuler ve mak-
siller kemik yap›s›n›n geliflimine engel olmaktayd›. 

Kafa taban› tutulumu ile ilgili lezyonlar genelik-
le kum saati biçiminde olup hem ekstrakranial
hem intrakranial uzan›m gösterebilmektedir.4,5 Bir-
kaç vakada kranifarengeal kanal boyunca intrakra-
nial uzan›m gözlenmifltir. ‹ntracranial uzan›m fatal
seyir göstermektedir.5 Özellikle sfenoid taban› tutu-

lumunun oldu¤u vakalarda intrakranial uzan›mdan
flüphelenilmeli ve bu durum CT, MRI ile konfirme
edilmelidir.4,5

Sunulan olguda oldu¤u gibi, intrauterin hayatta
orofarengeal obstrüksiyon ve yutma zorlu¤una
ba¤l› olarak ösefageal kompresyon ve neticede
maternal polihidramnios geliflimi izlenebilmekte-
dir.3,4

Epignatusun USG ile antenatal tan›s› yap›labilir
ve uygun vakalarda erken multidisipliner tedavi
uygulanabilir.5

Ay›r›c› tan›da dilin embriyonal rabdomyosarko-
mu, retinablastom, nasal gliom, heterotopik tiroid,
kistik lenfanjioma, nazoetmoid meningoensefalo-
sel, sfenoid meningoensefalosel ve dev epulis dü-
flünülmelidir.5

Bafl boyun teratomlar› nadir görülmesine ra¤-
men hava yolu obstrüksiyonu ve yenido¤an döne-
minde yüksek mortalite oranlar›na sahip olmas›
nedeniyle do¤umdan hemen sonra acil müdahale-
yi gerektirirler.3 Genellikle antenatal tespit edilen-
ler neonatal olanlara göre 3 kat daha yüksek mor-
talite oran›na sahiptirler.6

Resim 4. Kitlenin makroskopik görüntüsü.
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Büyük tümörle do¤anlarda optimal sonuç elde
edebilmek için genellikle multiple cerrahi giriflim-
ler gerekmektedir. Cerrahiye bafllanmadan önce
intrakranial uzan›m›n d›fllanmas› önemlidir.6 Epig-
nathusu olan yenido¤anda hidrosefali veya intrak-
ranial kitlenin gösterilmesi halinde cerrahiden
kaç›n›l›r çünkü cerrahi müdahale sonras› yaflam
beklentisi yok denecek azd›r.8 Komplet rezeksiyon
sonras› rekürrens bildirilmemifltir.5 Exit (eksutero
intrapartum treatment) prosedürde term fetüs
sezeryan do¤um sonras›nda fetüs uterustan
ç›kar›l›r ç›kar›lmaz umbilikal kord kesilmeden ön-
ce intraoperatif entübasyon veya trakeostomi ile
solunum yolu aç›kl›¤› sa¤lan›r ve maternal fetal sir-
külasyon kesilerek sezeryan ile do¤um tamam-
lan›r.7
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Resim 5. ‹mmatüre teratomla uyumlu kitlenin histopatolojik görüntüsü.


