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Resumo

A epulide congénita é um tumor benigno e raro que acomete a mucosa oral de recém-nascidos. Apesar de ser benigna,
esta lesdo pode atingir extensa dimensdo e prejudicar a funcdo do complexo maxilomandibular tanto para
alimentacdo, quanto para respiracdo, devendo entdo ser diagnosticada o mais precocemente possivel para que seja
realizada sua remocdo. O presente artigo tem como objetivo relatar um caso de diagnostico e tratamento de uma
recém-nascida com epulide congénita de grandes proporcées. Paciente M.C.A., leucoderma, 2,7kg, género feminino e
normorreativa, apresentava no exame fisico do periodo pés-natal imediato, uma lesdo nodular, lisa, ndo-ulcerada e
pediculada com 40 milimetros em seu maior didmetro, localizada em mucosa alveolar vestibular de maxila direita.
Com a integracdo multiprofissional entre a equipe médica de pediatria, radiolégica e cirurgia buco-maxilo-facial,
foram solicitados e avaliados os exames de tomografia computadorizada e ultrassonografia com doppler para
avaliacdo do fluxo sanguineo da lesdo e exclusdo definitiva do diagndstico diferencial de hemangioma. O
procedimento de exérese foi realizado sem intercorréncias sob anestesia geral, quando o paciente datava onze dias de
vida. A peca anatbmica foi enviada para avaliacdo histopatolégica e imuno-histoquimica, que confirmaram o
diagnostico clinico de epulide congénita. A paciente apresentou recuperacdo nutricional imediata e evoluiu
satisfatoriamente. A epulide congénita por se tratar de uma condicéo rara, acaba sendo muitas vezes subdiagnosticada
e confundida com lesdes vasculares, por isso, a abordagem multiprofissional direciona o diagndstico e o tratamento de
forma adequada.

Palavras-chave: Epulide; Hemangioma; Ultrassonografia.

Abstract

Congenital epulis is a rare benign tumor that affects the oral mucosa of newborns. Despite being benign, this lesion
can reach an extensive dimension and impair the function of the maxillomandibular complex for both feeding and
breathing, and should therefore be diagnosed as early as possible to perform its excision. This article aims to report a
case of diagnosis and treatment of a newborn with large congenital epulis. Patient M.C.A., leucoderma, 2.7 kg, female
and normorreative, presented in the physical examination of the immediate postnatal period, a nodular, smooth, non-
ulcerated and pediculated lesion with 40 millimeters in its largest diameter, located in the buccal alveolar mucosa of
right jaw. With the multiprofessional integration between the pediatric, radiological and buccomaxillofacial medical
team, computed tomography and doppler ultrasonography exams were requested and evaluated to assess the blood
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flow of the lesion and definitive exclusion of the differential diagnosis of hemangioma. The excision procedure was
performed under general anesthesia, when the patient was eleven days old, uneventful and the anatomical specimen
was stored for histopathological and immunohistochemical evaluation, which confirmed the clinical diagnosis of
congenital epulis. The patient showed immediate nutritional recovery and progressed satisfactorily. The congenital
epulis, being a rare condition, ends up being underdiagnosed and confused with vascular lesions, therefore, the
multiprofessional approach directs the diagnosis and treatment in an appropriate way.

Keywords: Epulis; Hemangioma; Ultrasonography.

Resumen

El épulis congénito es un tumor benigno poco comun que afecta la mucosa oral de los recién nacidos. A pesar de ser
benigna, esta lesion puede alcanzar una dimensidn extensa y perjudicar la funcién del complejo maxilomandibular
tanto para la alimentaciéon como para la respiracion, por lo que debe diagnosticarse lo antes posible para realizar su
escisién. Este articulo tiene como objetivo reportar un caso de diagndéstico y tratamiento de un recién nacido con
épulis congénito grande. Paciente M.C.A., leucodermia, 2,7 kg, del sexo femenino y normorreativo, que presenté en la
exploracion fisica del puerperio inmediato una lesion nodular, lisa, no ulcerada y pediculada de 40 mm en su didmetro
mayor, localizada en la mucosa alveolar bucal de mandibula derecha. Con la integracién multiprofesional entre el
equipo médico pediatrico, radiolégico y buccomaxilofacial, se solicitaron y evaluaron examenes de tomografia
computarizada y ecografia doppler para valorar el flujo sanguineo de la lesion y exclusion definitiva del diagndstico
diferencial de hemangioma. El procedimiento de exéresis se realiz6 bajo anestesia general, cuando la paciente
cumplié once dias, sin incidentes y la pieza anatomica fue almacenada para evaluacion histopatolégica e
inmunohistoquimica, que confirmo el diagndstico clinico de épulis congénito. El paciente mostré una recuperacion
nutricional inmediata y una evolucidn satisfactoria. El épulis congénito, al ser una condicion poco frecuente, acaba
infradiagnosticarse y se confunde con las lesiones vasculares, por lo que el abordaje multiprofesional orienta el
diagnéstico y tratamiento de forma adecuada.

Palabras clave: Epulis; Hemangioma; Ultrasonografia.

1. Introducéo

A epulide congénita (EC) é uma lesdo que acomete exclusivamente fetos e recém-nascidos (RN), caracterizada como
um tumor raro, benigno e de etiologia ndo completamente compreendida. Composta por células granulares, também conhecida
como epulide granular congénita, tumor congénito de células granulares e tumor de Neumann’s (Elias Podesta, Condor
Astucuri, Garcia Gutiérrez, Arellano Sacramento, & Elias Diaz, 2017; Jain, Sinha, & Singh, 2020; Lee, Kim, & Shin, 2013;
Marinho, Santos, Morais, & Freitas, 2020; Rahman, Ismail, Mohamad, Yusof, & Mohamad, 2015; Rodrigues et al., 2019).

Este tumor possui superficie lisa, de coloragdo que varia de rosada a avermelhada, de acordo com a sua perfusdo
sanguinea, surgindo diretamente da mucosa alveolar. Esta afeccdo é revelada circunscrita, firme, séssil ou pediculada, sem
ulceracBes, podendo ainda ser encontrada uni ou multilobuladas, com uma ampla variacdo de tamanho, se apresentando
contido na cavidade oral, quando de pequenas dimensdes, ou, projetando-se para o exterior da boca quando em situacdes
extremas (Cheung & Putra, 2020; Elias Podesté et al., 2017).

Estas lesdes geralmente surgem a partir das cristas alveolares, sdo solitarias, mas em alguns casos mais de um tumor
pode ser identificado, tendo ainda predilecdo pelo género feminino. Possui maior prevaléncia de acometimento na regido
anterior da maxila, o que, dependendo de sua extensdo, podera ocasionar dificuldade de alimentacdo, obstrucao das vias aéreas
e grande comprometimento estético do recém-nascido (de Paulo, da Cruz Perez, Rosa, & Durighetto Junior, 2013; Lee et al.,
2013; Rahman et al., 2015). A EC apresenta o seu desenvolvimento interrompido apds o nascimento, 0 que sugere intima
relacdo com as alteracdes hormonais da gravidez (Cheung & Putra, 2020).

Histologicamente este tumor se encontra encapsulado, com proliferacdo de células de morfologia poligonal, nicleos
excéntricos ovais e citoplasma eosinofilico granuloso, envolvido por um epitélio estratificado contido, sem projec6es
exteriores (Cheung & Putra, 2020; Elias Podesta et al., 2017).

A abordagem multidisciplinar envolvendo pediatra, cirurgido buco-maxilo-facial, anestesiologista e patologista é

obrigatdria para uma conducdo adequada dessas les6es. (Lee et al., 2013).
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O objetivo deste trabalho é relatar através de um caso clinico, as caracteristicas clinicas e histoldgicas, assim como,

realizar o diagnostico diferencial e manejo cirdrgico da epulide congénita em uma recém-nascida de 11 dias de vida.

2. Metodologia

Trata-se de um relato de caso clinico cirdrgico, que consiste em um tipo de estudo descritivo e retrospectivo, realizado
por meio da técnica de observacéo direta e revisdo de literatura sobre o tema através de artigos encontrados nas bases de dados
SCIELO (Scientific Eletronic Library On-line), PubMed, Science Direct e Google Académico. Os responsaveis pela paciente
autorizaram a divulgacdo dos dados e exibicdo das imagens por meio de assinatura de Termo de Consentimento Livre e

Esclarecido (TCLE), respeitando todos os principios éticos da Declaracéo de Helsinque.

3. Relato de Caso

A RN M.C.A., leucoderma, nascida a termo através de parto normal com 2.875g, sem comorbidades sistémicas,
cursava com lesdo hiperplasica pediculada, ndo ulcerada, lisa e avermelhada, consistente a palpacdo, de grandes proporcées
40x20x20mm, em regido de mucosa alveolar vestibular de maxila lado direito, o que dificultava a pega do peito e causava

irritacdo, comprometendo a sua nutri¢do adequada (Figuras 1A e B). Esta lesdo foi detectada no periodo pés natal imediato.

Figuras 1A e B - Aspecto clinico da leséo.

Fonte: Autores (2021).

A RN foi entdo encaminhada para avaliagdo com pediatra e radiologista do pronto socorro do Hospital UDI — Séo
Luis/Maranhdo, os quais suspeitaram de hemangioma e solicitaram para melhor investigacdo e inicio de terapia com
betabloqueador os exames: tomografia computadorizada de face (TC), ultrassonografia transfontanela com doppler e
eletrocardiograma (ECG). O pediatra relatou ainda, que a crianca apresentava perda ponderal maior que 10% desde 0 momento
do nascimento, constatando nutricdo comprometida em funcdo desta alteragdo de tecidos moles intraorais, sugerindo entdo, a
cirurgia de remocao desta lesdo. Segundo informado pelos responsaveis, a RN apresentou ainda episodios de refluxo com
apneia, desta forma foi iniciado férmula e manobras anti-refluxo.

Antes de qualquer terapia ser instituida, a referida paciente foi entdo encaminhada para avaliagdo com um especialista
em Cirurgia e Traumatologia Buco-Maxilo-Facial com o intuito de um parecer mais assertivo da regido acometida. Durante a
analise de TC (Figuras 2A e B), notou-se lesdo de aspecto nodular sem envolvimento ésseo, e, ao analisar a ultrassonografia

transfontanela e ECG foi notado que todos os pardmetros estavam dentro dos padrdes de normalidade.
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Figuras 2A e B - Tomografia computadorizada de face.

Fonte: Autores (2021).

O cirurgido buco-maxilo-facial ao avaliar o caso e todo histérico da paciente, solicitou exame de ultrassonografia com
doppler da regido de maxila lado direito para avaliacdo do fluxo sanguineo da leséo e exclusdo definitiva de hemangioma. Ao
retornar para planejamento de procedimento cirlrgico e orienta¢des finais, foi analisado o exame de ultrassonografia com
doppler da regido de maxila direita (Figuras 3A e B), no qual foi constatado que a lesdo apresentava vasculariza¢gdo minima
periférica, descartando a hipétese diagnostica anterior de hemangioma e sugerindo entdo a possibilidade de se tratar de epdlide
congénita. Desta forma, foi solicitado avaliacdo pré-anestésica, a qual foi respondida como liberada para o procedimento
proposto de exérese sob anestesia geral para maior conforto e seguranca tanto para a RN quanto para a equipe cirdrgica.

Por se tratar de um caso conduzido de forma multidisciplinar, a paciente foi novamente encaminhada ao pediatra para
avaliacéo final do compilado de exames e proposta cirdrgica, o qual, por fim, liberou a RN para procedimento, com internacdo

em UTI neonatal previamente para controle glicémico durante o jejum solicitado pelo anestesista para anestesia geral.

Figuras 3A e B - Ultrassonografia com doppler regido de maxila direita.

V

REG LABIAL DI

Fonte: Autores (2021).

A RN foi submetida ao procedimento cirdrgico sob anestesia geral no centro cirrgico da Maternidade Sdo Marcos em
Sao Luis/Maranhdo com 11 dias de vida, o qual foi devidamente realizado sem intercorréncias através de excisdo da lesdo com
bisturi frio e eletrocautério para a coagulagdo de pequenos vasos sangrantes, ndo sendo necessaria a realizacdo de suturas

(Figuras 4A, B e C). A peca anatbmica foi entdo acondicionada em formol 10% e enviada para analise histopatologica.
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Figuras 4A, B e C — Transcirdrgico.

Fonte: Autores (2021).
Durante a analise histopatoldgica foi encontrada proliferacdo de células poligonais com citoplasma granular

eosinofilico e ndcleos excéntricos sem atipias citoldgicas, ndo se observando mitoses e/ou necrose (Figuras 5A e B). A analise

imuno histoquimica ndo evidenciou marcacéo para a proteina S-100, confirmando por fim, o diagnostico de epulide congénita.

Figuras 5A e B - Lamina histologica.

Fonte: Autores (2021).

Ap0s a cirurgia, a instituicdo da nutricdo foi imediata a liberacdo do anestesista e equipe neonatal, para a adequada
recuperacdo nutricional, a qual foi possivel sem irritabilidade ou dificuldades de pega & mama da mae.

Ap0s seis meses da realizacdo do procedimento, foi identificado rebordo alveolar com aparéncia de normalidade, sem
sinais de recorréncias e nem dificuldades durante a alimentag&o, corroborando com a literatura sobre o sucesso da intervencéo

cirdrgica precoce nesses casos.

4. Discussao

A epulide congénita ou tumor congénito de células granulares é uma lesdo benigna, rara e encontrada apenas em fetos
e recém-nascidos. A regido anterior de maxila é acometida em uma razéo de 3:1 quando comparada a mandibula, assim como,

0s bebés do género feminino tem uma taxa de acometimento de até 10 vezes maior quando comparados aos de género
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masculino (Cheung & Putra, 2020; Gomez, Carazo, Ballester, & Sempere, 2019; Jain et al., 2020; Marinho et al., 2020;
Rahman et al., 2015; Sasaki, Okamoto, Watanabe, Kagawa, & Ando, 2018; Vinay, Anjulo, Nitin, Neha, & Dhara, 2017).
Existem autores que sugerem uma propor¢do de distribuicdo de 2:1 para maxila e identificacdo aumentada de 8:1 para
individuos leucodermas do género feminino, corroborando com o exposto sobre a predilecdo pelo sitio maxilar e o menor
nimero de pacientes do género masculino (de Paulo et al., 2013; Elias Podesta et al., 2017; Rodrigues et al., 2019; Wong,
Ramli, Muhaizan, & Primuharsa Putra, 2016).

O termo “Epulis” é oriundo de uma palavra grega que tem como significado “na gengiva” e segue sem alteragdes
desde a sua Ultima atualizacdo em 2017 pela Organizacdo Mundial da Saide (OMS) (Jain et al., 2020; Rodrigues et al., 2019).
Esta patologia foi primeiramente descrita por Neumann em 1871, que identificou inicialmente suas caracteristicas, a sua baixa
incidéncia, e a classificou como rara (Gémez et al., 2019; Jain et al., 2020; Lee et al., 2013; Vinay et al., 2017). Foram
relatados na literatura menos de 100 casos de epulide congénita (Cheung & Putra, 2020; Lee et al., 2013).

Embora sua etiologia ndo seja bem esclarecida, ela possui relacdo direta com alteracBes hormonais gestacionais, se
manifestando durante o terceiro trimestre e cessando seu desenvolvimento ao nascimento (Cheung & Putra, 2020; Lee et al.,
2013). Uma teoria sobre o estimulo hormonal endégeno foi sugerida para justificar a alta predominancia para o género
feminino, porém, sem comprovac@es (Jain et al., 2020).

Foi relatada a estabilizacdo da epulide congénita ap6s o nascimento, o que sugere que a lesdo tem intima relagdo de
seu desenvolvimento com os horménios maternos durante a gravidez. Foi descrito ainda por alguns autores que esta lesao
regrediu espontaneamente apds o nascimento, embora a regressao espontanea possa ocorrer, isto ndo deve ser esperado, pois a
epulide congénita de dimensdes importantes ou maltiplas, pode causar problemas de alimentag&o, respiratdrios, comprometer a
estética e o desenvolvimento das estruturas maxilofaciais (Rahman et al., 2015). No caso clinico relatado, a leséo interferia na
pega da mama, causando irritabilidade e dificuldade nutricional, portanto, a remocéao precoce foi necesséria.

Esta lesdo exofitica pediculada possui como caracteristicas macroscopicas comuns: aspecto de massa nodular, firme a
palpacdo e coloracdo rosada (Rahman et al., 2015). A sua histogénese ndo € bem definida, embora as células de Schwann,
fibroblastos ou células mesenquimais tenham sido sugeridas como candidatas para a sua origem embriolégica (Cheung &
Putra, 2020).

Esta ¢ uma alteragdo isolada, sendo considerada “solitaria”, mas ja foi relatado que pode ser identificada crescimentos
multiplos ou multilobulados. N&o tem associa¢do com sindromes, excluindo assim, a possibilidade de diagnésticos incorretos
(Lee et al., 2013; Rahman et al., 2015). Ndo apresenta comportamento neoplésico, degenerativo ou reativo, 0 que confirma a
sua ndo malignidade (Lee et al., 2013).

Durante a andlise histologica, pode ser encontrado ninhos de células poligonais a discretamente fusiformes com
citoplasma granular eosinofilico. Os nulcleos estdo excentricamente localizados com uma aparéncia geral branda. Estudos
imuno-histoquimicos revelam intensa coloracédo para vimetina, STRO-1 e CD44, sugerindo que a sua origem tenha relagdo
com a diferenciacéo dos tecidos mesenquimais (Cheung & Putra, 2020; Kokubun et al., 2018; Wong et al., 2016).

Como se trata de uma leséo localizada na regido anterior da boca, dependendo de suas dimensdes, esta, pode dificultar
a alimentagdo, fechamento da boca e respiragcdo. O diagndstico e tratamento precoces, como em Varias outras situac@es, se
tornam essenciais para que se evite o comprometimento nutricional, respiratério ou mesmo estético da crianga. (Cheung &
Putra, 2020; GAmez et al., 2019; Johnson, Shainker, Estroff, & Ralston, 2017; Rahman et al., 2015; Tiwari, Nagdeve, Saoji,
Nama, & Joshi, 2020).

O diagnostico pode ser realizado durante a vida intrauterina através de exames de ultrassonografia (US) e de
ressonancia nuclear magnética (RNM), quando estas massas patolégicas apresentam grande volume e se projetam para o

exterior da boca do feto, porém, frequentemente é detectado apenas durante o nascimento. (Cheung & Putra, 2020; Jain et al.,
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2020; Rahman et al., 2015). A RNM pode ser indicada para diferenciar a epulide de outras massas da cavidade oral, facilitando
assim o planejamento cirrgico adequado para esta situacdo (Gomez et al., 2019).

O ideal seria identificar a este crescimento tecidual no periodo pré-natal através de US, porém, esta possibilidade esta
intimamente relacionada ao tamanho da leséo e a capacidade técnica do operador do equipamento. O primeiro caso relatado na
literatura através de US foi identificado na 26 semana de gestacdo, podendo muitas vezes ser detectado apenas ao nascimento
durante o exame fisico. A identificacdo precoce através de US permite o planejamento cirlirgico prévio ao nascimento e o
preparo psicoldgico da familia para a intervencéo, porém, caso a identificacdo ocorra apenas durante o parto, é imprescindivel
a garantia, manutencéo e protecdo das vias aéreas antes de qualquer abordagem (Rahman et al., 2015).

Exames como US e RNM auxiliam na identificacdo da morfologia alterada na regido oral durante a gestacdo, porém,
as US pré-natais muitas vezes se mostram inespecificas, assim, o diagnostico diferencial deve sempre envolver hemangioma,
encefalocele, cistos dermoides, malformacdes linfaticas, tumor neuroectodérmico da infancia e rabdomiossarcoma quando nos
deparamos com essas imagens (Jain et al., 2020).

As modalidades de tratamento para estas lesGes podem ser diversas, desde acompanhamento clinico até excisdes
cirtrgicas. Sendo importante sempre as correlacionar com situagdes mais graves como miofibroma infantil, rabdomioma,
rabdomiossarcoma, sarcoma osteogénico, fibroma odontogénico periférico, tumor neuroectodérmico melanético da infancia, e,
neurofibroma, pois nesses casos a evolucdo pode ocasionar situagdes catastroficas (Cheung & Putra, 2020; Rahman et al.,
2015). Ja foi relatado regressdo espontanea, mas quando a lesdo possui dimensdes importantes, que impossibilitem a
alimentacéo e respiracdo adequada, estas devem ser removidas de imediato (Lee et al., 2013).

Quando a lesdo tem dimensfes muito grandes ou interfere diretamente na alimentacdo ou respiracéo, o tratamento de
escolha deve ser a remocao cirdrgica simples. As exéreses radicais ou com grandes margens de seguranga ndo deverdo ser
realizadas, pois além da possibilidade de causar danos aos tecidos adjacentes, ndo foi relatado na literatura nenhuma
recorréncia ou degeneracdo maligna mesmo em casos de remogdes parciais (Rahman et al., 2015).

A excisdo do tumor ndo compromete o crescimento ésseo ou irrompimento dos dentes, sendo a massa tumoral ¢é
facilmente removida por ser pediculada na grande maioria dos casos (Jain et al., 2020; Lee et al., 2013). O exame de US com
doppler da regido se torna de grande valia apds o nascimento para o diagnéstico e planejamento cirdrgico correto, pois avalia o
crescimento vascular na regido acometida e pode auxiliar na exclusdo de outras lesGes como por exemplo, 0 hemangioma,
assim como foi realizado no caso exposto neste trabalho.

5. Concluséo

A epulide congénita é um acometimento intraoral raro que pode ser identificado através de US durante o periodo
gestacional ou apenas clinicamente durante o nascimento. Embora esta lesdo tenha uma aparéncia impactante e angustiante, o
seu curso e comportamento é benigno e ndo progressivo apds o nascimento. Muitas vezes a abordagem cirdrgica precoce se
torna necesséria para evitar complicagcGes maiores, como obstrucdo de vias aéreas, dificuldade nutricionais, comprometimento
da oclusdo da boca e estético do recém-nascido. Apés o tratamento cirGrgico de remocdo da lesdo, é demonstrado uma

evolugdo e progndstico excelentes, sem associagdo com sindromes, alterages genéticas ou degeneragdes malignas.
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