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Introduccién

A excepcion de las linfoadenopatias cervicales,
las malformaciones congénitas son el motivo de
consulta més frecuente con respecto a masas cervi-
cales en pediatria. Amenudo estas lesiones generan
dudas dada la gran variedad de estructuras que
aloja el cuello. De un modo cléasico se dividen en
primarias o congénitas y secundarias a infecciones,
traumatismos o neoplasias.®?

Las neoplasias benignas mas comunes son los
hemangiomas, linfangiomas, y lipomas. Las neopla-
sias malignas, neuroblastomasyrabdomiosarcomas
se presentan tanto como masas primarias como
masas metastésicas en cabezay cuello.

Se describiran las lesiones presentes al momento
del nacimiento, resultando de suma importancia
conocer el origen embrioldgico y la diferenciacion
de las estructuras de esta regidon para darles un
adecuado diagnoéstico y curso terapéutico.

Embriologia

1. El aparato branquial se desarrolla entre la tercera
y octava semanas de vida embrionaria. Existen
cinco arcos mesodérmicos, separados por invagi-
naciones de ectodermo (hendiduras) (sacos fa-
ringeos). Cada arco tiene su aporte arterial y
eventualmente da lugar a estructuras mausculo-
esqueléticas y de tejido conectivo. Ademas, la
primera hendidura y los cinco sacos faringeos se
diferencian en estructuras definidas.

El primer arco branquial forma el maxilar superior
y la mandibula, el yunque y el martillo del oido
medio. Da origen ademas a los tres pares de
tubérculos que formaran el pabellén de la oreja.
Su desarrollo anormal da lugar a malformaciones
faciales que incluyen labio y paladar hendidos,

microtia, mamelones preauriculares, huesecillos
del oido medio malformados.

La primera hendidura formara el conducto au-
ditivo externo y contribuye a la formacién del
timpano. Su alteracidon o duplicacion puede dar
lugar alossenosde laprimerahendidura o fistulas
cérvico auriculares. Las tres restantes hendidu-
ras se obliteran por el crecimiento caudal del
segundo arco branquial y su fusién con laeminen-
cia epicardica.

El segundo arco branquial origina parte del hueso
hioides, parte del temporal y del estribo. El tercer
arco da lugar a parte del hioide y los arcos cuarto
y sexto a los cartilagos de la laringe.

El primer saco faringeo dara lugar al receso tubo-
timpénico y a la trompa de Eustaquio. El segundo
alaamigdalapalatina; el tercero alas paratiroides
inferiores y al timo; el cuarto a las paratiroides
superiores y el quinto al cuerpo ultimobranquial.
Los quistes y senos congénitos provienen de es-
tructuras embrionarias que no maduraron o per-
sistieron de forma aberrante. En la actualidad la
mayoria de los expertos aceptan el origen bran-
quiogénico de los quistes laterocervicales.®?

. El seno cervical lateral o branquial es una estruc-

tura normal y transitoria durante el desarrollo
embrionario que se origina a partir de las hendi-
duras segunda, terceray cuarta, cuando el segun-
do arco bronquial crece en sentido caudal, y las
encierra. Si el seno cervical persiste, daré lugar a
uno o0 mas quistes cervicales que pueden o0 no
drenar hacia el exterior (fistula externa) o hacia la
faringe (fistula interna).

. Los senos y quistes preauriculares representa-

rian una falta de fusion entre algunos de los seis
tubérculos agrupados alrededor de la primera
hendidura branquial, destinados a formar el pa-
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A: Cabeza y cuello de un embrién de 5 semanas. B: Corte horizontal de A que ilustra la relacion del seno

cervical con los arcos branquiales y sacos faringeos. C: Cuello adulto, sitios previos de abertura de los
senos cervicales y faringeos. Lineas punteadas sefialan posibles cursos de las fistulas branquiales. D:
Base embrioldgica de varios tipos de senos branquiales. E: Fistula branquial de la 22 hendidura branquial

y del 2° saco faringeo. F: Sitios posibles de quistes branquiales y abertura de senos y fistulas.
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bellén de la oreja.

4. Los mamelones preauriculares re-
presentarian un exceso de tubércu-
los del primer arco branquial, desti-
nados a la formacion del pabellén
de la oreja.

5. Melnick et al. (1975) describieron el
sindrome branquio-oto-renal que
asocia anomalias de oreja, princi-
palmente hoyuelos preariculares,
fistulas branquiales, hipoacusia y
malformaciones renales. Esta enti-
dad, de herencia autosdmica domi-
nante, presenta una gran variedad
de expresidny justificaria la evalua-
cion ecografica de los rifiones en
todo nifio con anomalias de las ore-
jas y con quistes o fistulas bran-
quiales (Figura 1).

Clinica

“A veces el
diagndstico se
dificulta ante los
quistes, ya que
éstos pueden
hallarse en la
profundidad, y
deben diferenciarse
de adenopatias,
higromas quisticos,
quistes dermoides,
sebaceos y lesiones
parotideas asi como
neoplasias
primarias y
metastasis de
origen linfatico.”

junto alos remanentes cartilaginosos
al nacimiento o durante la lactancia.
En cambio los quistes suelen obser-
varse en la nifiez y adultez. Sin dis-
tincidon de sexos, motivan consultas
por agran-damiento secundario en
el curso e infecciones del tracto res-
piratorio superior o por drenaje
Mucoso espontaneo a través de una
diminuta abertura externa que pue-
de pasar inadvertida inicialmente.

En el periodo neonatal senos y
fistulas se presentan como una per-
foracion cutdnea en el tercio inferior
del cuello y anterior al musculo
esternocleidomastoideo. En ocasio-
nes las aberturas cutaneas se mar-
can por colgajos de piel o remanen-
tes cartilaginosos. El tracto puede
ser palpable, y su comprension pue-
de provocar la salida de material
mucoide.

Los pacientes con anomalias de

Las fistulas son més frecuentes que
los quistes branquiales, se presentan
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la primera hendidura branquial pre-
sentan tumoracion indolora unilate-
ral en la region de la glandula
parotida. Senos vy fistulas corren por
arriba y detrads de dicha glandula,
terminan lateralmente en la regién
de launion éseo-cartilaginosa del conducto auditivo
externo y en algunas circunstancias el trayecto
fistuloso terminaen el oido medio. Suelen abscedarse
porlo que laremocion quirdrgica solo debe realizar-
se en periodo asintoméatico. Las anomalias de la
primera hendidura branquial puede confundirse con
las de la segunda.

Las anomalias de la segunda hendidura branquial
son mas frecuentes que las de la primera y suelen
ser unilaterales. Se encuentran alo largo del margen
anterior del muasculo esternocleidomastoideo en la
unién de los tercios inferior y medio. Existe a menu-
do una abertura externa del tamafio de la cabeza de
un alfiler por donde se produce la salida de material
Mucoso.

Las anomalias de la tercera son poco frecuentes,
se presentan alo largo del borde anterior del esterno-
cleidomastoideo pero en el tercio inferior del cuello.
Pueden ingresar a la faringe a nivel de la membrana
tirohioidra o del seno periforme, o presentarse como
seno con una abertura externa pequenfa (Figura 2).

Las anomalias de la cuarta hendidura branquial
no se han demostrado en forma concluyente, teori-
camente su presentacion seria similar a los de la
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SLI-WEN Localizacién de quistes tiroglosos.
Frecuentes: C y D (adyacentes al hioides)
Raros: A y B (linguales), E y F (fosa
supraesternal)

segunda y tercera, su tracto seria inferior a las
anteriores y su desembocadura en la parte superior
del es6fago.®238)

Diagndstico
El diagndstico es clinico. Un interrogatorio preci-
so a los padres, la palpacién del tracto y la observa-

cion de secrecién de material mucoide, suelen ser

« 116 = Rev. Hosp. Mat. Inf. Ramén Sarda 1996, XV, N° 3

confirmatorios. Las técnicas de sondeo y contraste
son considerados invasivas e innecesarias.@®

A veces el diagnéstico se dificulta ante los quis-
tes, ya que éstos pueden hallarse en la profundidad,
y deben diferenciarse de adenopatias, higromas
quisticos, quistes dermoides, sebaceos y lesiones
parotideas asi como neoplasias primarias y metas-
tasis de origen linfatico.

Tratamiento

El objetivo del tratamiento de todos los senos,
quistes y fistulas es la escision quirdrgica completa,
cuando no exista inflamacidn. Este procedimiento
puede realizarse con seguridad a cualquier edad,
aunque en general suele esperarse hasta cumplidos
los tres meses de edad.?589

Quiste del conducto tirogloso

El quiste del conducto tirogloso es una de las
lesiones de la linea media mas frecuente; aunque su
origen es embrionario es raro que ésta se manifieste
en periodo neonatal siendo frecuente durante la in-
fancia.®

La embriogenia del conducto tirogloso se liga
intimamente con el de la glandula tiroides, el hueso
hioidesylalengua. Suele desaparecer en el momen-
to en el que la tiroides llega a su posicidn correcta,
esto ocurre entre la séptimay décima semana. Nun-
ca tiene una abertura primaria externa ya que el
tracto tirogloso jamas llega a la superficie del cue-
llo. El quiste tirogloso representa la persistencia de
parte del conducto y suele localizarse en la misma
linea o justo por debajo del hueso hioides; por su
adherencia con el orificio ciego se mueve por com-
pleto cuando la lengua protruye. Puede comunicar-
se con el exterior mediante una fistula. El quiste es
insensible, blando y liso. Con una baja frecuencia se
ha observado carcinomas intraquisticos, de células
escamosas y del tipo papilar. El tratamiento es la
resecciéon quirdrgica completa incluyendo la parte
central del hioides. Al igual que con los otros rema-
nentes embrionarios, la infeccién previa dificulta la
diseccidon y aumenta el riesgo de recidivas y tam-
bién puede estar presente el riesgo de degeneracion
neoplasica de no extirparse (Figura 3).458

Hoyuelos, senosy quistes preauriculares

Los hoyuelos, senos y quistes preauriculares no
tienen un origen real en la hendidura branquial.



HOGLICVEWM A v B. Mamelones preauriculares

Representan inclusiones ectodérmicas que se rela-
cionan con la formacién de las orejas.® Los senos
suelen ser cortos y nunca se conectan hacia adentro
con el canal auditivo. Tienden a ser familiares y
bilaterales. Los quistes suelen ser multiples, asin-
tomaticos y hallarse desde el momento del naci-
miento. Solo tienen indicacidn quirdrgica si drenan
material sebaceo, por el riesgo de infecciones
estafilocéccicas recurrentes (Fotografias 1A y B).2849

Quistes dermoides

Los quistes dermoides son elementos ectodérmi-
cos que contienen estructuras glandulares, sebo,
foliculos pilosos, tejido conectivo y papilas. Su loca-
lizacion mas frecuente es en el extremo de laceja, no
obstante pueden presentarse en la linea media del
cuelloy llevar a confusiones con el quiste tirogloso.
A diferencia de éste, es mas superficial, menos mo-

H oL [\iEW2M A y B. Microtia derecha y pabellén auricular izquierdo normal
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HOOLIEERCH Quiste de la 22 branquia

O GLIEVERN Seno o fistula del 3% arco branquial

vil con la deglucién y carece de un tracto profundo
que lo conecte con el hioides u otras estructuras
cervicales. La extirpacion quirdrgica es el trata-
miento de eleccién, ya que la infeccién recurrente
eslanorma, mucho menos frecuente perono menos
importante, puede producirse degeneracion malig-
na.t2

Otros diagndsticos diferenciales deben hacerse
con tejido glandular ectopico tiroideo o salival, n6-
dulo tiroideo, higroma quistico, laringocele, tera-
tomas y ranulas sumergidas (lesiones quisticas de
las glandulas sublinguales que dado el contenido
enzimatico pueden erosionar y “sumergirse” en los
musculos profundos del cuello).

Casosclinicos

CasoN°1

Paciente nacido de término, peso adecuado para
edad gestacional, sexo masculino con microtia de-
recha (compatible con anomalia de del primer arco
branquial); obsérvese el pabelldn auricular izquier-
do de caracteristicas normales (Fotografias 2Ay B).

CasoN°2

Paciente nacida de término, peso adecuado para
edad gestacional, sexo femenino, que presenta en
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region laterocervical media, anterior al musculo
esternocleidomastoideo, lesion sobrelevada en pun-
ta, de 2 mm de didmetro, de consistencia cartila-
ginosa, mas notoria a la hiperextension de cuello,
compatible con anomalia de la segunda hendidura
branquial (Fotografia 3).

CasoN°3

Paciente nacido pretérmino, bajo peso paraedad
gestacional, sexo masculino, que presenta en region
supraesternal pequefia lesién de 1,5 mm de didme-
tro con colgajo carnoso, tracto corto subcutaneo
palpable, y orificio diminuto a través del cual se
observé en varias oportunidades escaso material
mucoso con la expresiéon manual. Compatible con
seno y fistula del tercer arco branquial o més rara-
mente con un quiste del conducto tirogloso (Foto-
grafia 4).
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