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Anomalias congénitas cervicales
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RESUMEN

Las anomalias cervicales congénitas son un grupo hete-
rogéneo de enfermedades que pueden presentarse desde el
nacimiento hasta la edad adulta.

Para lograr un manejo 6ptimo de este tipo de lesiones y asf
evitar posibles complicaciones derivadas de las mismas es de
suma importancia que tanto pediatras como cirujanos pediatri-
cos conozcan el origen embriolégico, asf como las principales
manifestaciones clinicas de cada una de las distintas entidades
patoldgicas que pueden presentarse en localizacién cervical.

Para realizar un correcto diagndstico diferencial de este
conjunto de malformaciones habitualmente es necesaria la
realizacién de estudios de imagen complementarios, estos
nos ayudardn a tipificar la lesién y a conocer las relaciones
anatémicas mds importantes de la misma de cara a disefiar
una adecuada estrategia terapéutica que, en la mayorfa de
las ocasiones, incluird su exéresis quirtrgica.

En este articulo se abordara resumidamente el manejo
actual de las anomalias congénitas del cuello de mayor rele-
vancia en el paciente pedidtrico.
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ABSTRACT

Congenital cervical anomalies are a heterogeneous
group of diseases that can be present from birth up to the
adult age.

To achieve an optimum management of this type of
lesions and thus avoid possible complications derived from
them, it is extremely important for both pediatricians and
pediatric surgeons to know the embryological origin and
the main clinical manifestations of each one of the differ-
ent pathological entities that can be found in the cervical
location.

To make a correct differential diagnosis of this collection
of malformations, it us usually necessary to perform com-
plementary imaging studies. These will help us to typify the
lesion and to know their most important anatomical relations
in order to design an adequate therapeutic strategy which,
most of the time, will include surgical exeresis.

This article will briefly approach the current manage-
ment of congenital cervical anomalies having the greatest
relevance in the pediatric patient.
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ESTRUCTURAS DERIVADAS DE HENDIDURAS, ARCOS Y BOLSAS BRANQUIALES

Primera hendidura Primer arco

Primera bolsa

Conducto auditivo externo Martillo y yunque
Membrana timpdnica Pabellén y cartilago de Meckel

Miisculos tensores del timpano y velo del paladar, milohioideo, digastrico

vientre anterior
Nervio trigémino
Arteria axilar externa

Trompa de Eustaquio
Oido medio
Celdas mastoideas

Segunda hendidura Segundo arco

Segunda bolsa

Seno cervical de His

Estribo, hioides (cuerpo y cuerno menor) y estiloides

Oido medio

Musculo estribo platisma, bucinador, estilohioideo, digdstrico vientre posterior Amigdala palatina

Nervio facial y actstico
Arteria estapedial

Tercera hendidura Tercer arco

Tercera bolsa

Seno cervical de His Hioides (cuerpo y cuerno mayor)

Paratiroides inferiores

Musculo estilofaringeo y constrictor superior-medio Timo
Nervio glosofaringeo
Arteria carétida interna
Cuarta hendidura Cuarto arco Cuarta bolsa

Seno cervical de His Cartflago tiroides y cuneiforme

Paratiroides superiores

Muisculo cricotiroideo y constrictor inferior

Nervio vago
Arterias aorta y subclavia

Sexta hendidura Sexto arco

Sexta bolsa

Cartilagos cricoides, aritenoides y corniculados

Musculos intrinsecos laringeos
Nervio recurrente
Ductus arterioso y arteria pulmonar

ANOMALIAS DE LOS ARCOS BRANQUIALES

Las anomalias de los arcos branquiales son malforma-
ciones cervicales frecuentes que suponen en torno al 20-30%
de las masas cervicales congénitas. Suelen manifestarse con
mayor frecuencia en nifios mayores y adultos jovenes como
una sobreinfeccién de una lesién que habia permanecido
silente hasta ese momento. Este tipo de lesiones se presen-
tan de forma bilateral hasta en un tercio de los pacientes
afectos®.

Embriologia

Las anomalias de los arcos branquiales son el resultado
de una incompleta obliteracién de las hendiduras y bolsas
que constituyen el aparato branquial que normalmente se
desarrolla entre la 4° y la 8 semana de gestacién.

Cada uno de los componentes del aparato branquial dara
lugar a una serie de estructuras anatémicas orofaciales y

cervicales definitivas (Tabla I). Ocasionalmente, cuando tiene
lugar alguna alteracién en el desarrollo y diferenciacién de
las mismas pueden permanecer restos branquiales en forma
de quistes (sin comunicacién con otras estructuras), fistu-
las (con una comunicacién interna y otra externa cutdnea),
senos (con una sola comunicacién: interna o externa) o restos
cartilaginosos®.

Diagnéstico

Una historia clinica detallada y una exploracién fisica
completa serdn los primeros pasos para llegar al diagnds-
tico de esta patologfa. Las pruebas radioldgicas nos ayuda-
rén a confirmar la sospecha diagndstica y nos informaran
acerca de la localizacién, el trayecto y las relaciones con
otras estructuras anatémicas de cara a disefiar una estra-
tegia terapéutica adecuada. En pacientes pedidtricos, la
ecograffa cervical y la RMN son los estudios de imagen
mads empleados®.
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Tratamiento

Para evitar sobreinfecciones y las posibles complicacio-
nes derivadas de estas, el tratamiento de eleccion es la cirugfa
programada de exéresis de las lesiones. En ocasiones, serd
necesario un abordaje con incisiones escalonadas y de no
realizarse una reseccién completa, la tasa de recurrencia de
esta patologfa es alta.

En caso de que se produzca un episodio de infeccién, esta
debe ser tratada con antibioterapia previa a la intervencién
quirdrgica.

Anomalias del primer arco branquial

Las anomalfas del primer arco branquial son infrecuen-
tes, suponen aproximadamente el 1% de todas las anomalias
de los arcos branquiales y son mds frecuentes en el sexo
femenino.

Pueden presentar comunicacién con el conducto audi-
tivo externo y ademds se encuentran en fntima relacién con
la glandula parétida y el nervio facial. Pueden presentarse
clinicamente como fositas periauriculares con drenaje de
contenido a su través o con otorrea.

Debemos distinguir estas anomalias de las fositas o sinus
preauriculares que se originan por un defecto en la fusién
de los monticulos auriculares.

El tratamiento recomendado es la escisién quirtrgica
completa. La cirugia de estas lesiones es compleja y ha de
ser cuidadosa por el riesgo que existe de lesién del nervio
facial®.

Anomalias del sequndo arco branquial

Son las anomalfas del aparato branquial mds frecuentes,
representando un 95% de las mismas, aproximadamente.

Las anomalfas del segundo arco branquial pueden drenar
a la fosa supraamigdalina o al exterior y en su trayecto se
relacionan con los nervios glosofaringeo e hipogloso.

Su forma de presentacién mds tipica es como un peque-
fio orificio cutdneo en el borde anterior del ECM en la zona
donde se unen sus tercios medio e inferior a través del cual
se produce esporddicamente drenaje de material mucoso o
purulento. Pueden aparecer restos cartilaginosos adyacentes
a dicho orificio cutdneo (Fig. 1), o presentarse estos de forma
aislada como tnico vestigio del aparato branquial.

Los quistes son poco frecuentes y suelen aparecer en
nifios mayores y adultos jévenes como masas blandas, fluc-
tuantes en profundidad en relacién con el tercio superior
del ECM.

El tratamiento de eleccién es la extirpacién quirtrgica
completa de las lesiones respetando las estructuras nervio-
sas y vasculares regionales. Generalmente, el abordaje se
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Figura 1. Resto cartilaginoso que acompafia a fistula de 2* hendi-
dura branquial.

realiza mediante incisiones transversas cervicales (a veces
escalonadas), pero en caso de presentarse quistes branquiales
faringeos podria considerarse la exéresis mediante cirugia
intraoral®),

Anomalias del tercer y cuarto arco

Las anomalfas de tercer y cuarto arco branquial son muy
infrecuentes. Suelen diagnosticarse en nifios mayores y adul-
tos jovenes y casi siempre se presentan en el lado izquierdo
del cuello.

En la mayorfa de los casos se presentan como quistes
sobreinfectados o sinus que drenan al seno piriforme. En
recién nacidos, estas anomalias pueden debutar con sintomas
de compromiso de la via aérea por compresién traqueal.

Por su relacién anatémica con la gldndula tiroides, las
infecciones de estas lesiones podrian derivar en tiroiditis
supuradas.

De nuevo, la extirpacién completa de la lesi6n es el trata-
miento de eleccién. Se recomienda realizar una exploracién
endoscépica previa y canulacién del orificio de drenaje al
seno piriforme, si es posible. Suelen ser necesarias la hemi-
tiroidectomia ipsilateral parcial o total, asi como la reseccién
parcial del cartilago tiroides para asegurar una exéresis com-
pleta del tracto de la lesion®.



Figura 2. RMN quiste del conducto timofaringeo.

QUISTES TIMICOS

Los quistes timicos son lesiones infrecuentes. Derivan
de restos del conducto timofaringeo, por el que se produce
la migracién caudal del timo hasta el mediastino durante
el periodo embrionario.

Se manifiestan habitualmente como masas quisticas asin-
tomaticas en la region retro-supraesternal en linea media o
cercanas a la misma. Suelen presentarse en nifios mayores
o en la edad adulta®?.

Para realizar el diagndstico diferencial entre los quistes
timicos y otras lesiones que pueden aparecer en esta localiza-
cién (malformaciones linféticas, quistes del conducto tiroglo-
so, quistes dermoides, etc.) pueden ser de ayuda estudios de
imagen como la ecograffa, la resonancia magnética nuclear
(RMN) (Fig. 2) y la tomograffa computarizada (TC). La con-
firmacién diagndstica la dard el estudio anatomopatolégico
de la pieza. La exéresis quirtirgica es el tratamiento de elec-
cién de cara a prevenir infecciones. La tasa de recidivas de
estas lesiones es muy baja (Fig. 3).

HENDIDURA CERVICAL MEDIA

La hendidura cervical media es una anomalia que apare-
ce en la cara ventral del cuello de forma excepcional. Su etio-
logia es desconocida, aunque se considera que se produce a
consecuencia de un fallo en la fusién de los arcos branquiales
en linea media cervical. Se presenta como una lesién pedicu-
lada en su extremo superior, un tracto de piel atréfica y un
seno cutdneo en el extremo inferior que acaba en fondo de
saco y que contiene glandulas salivales. Puede presentarse
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Figura 3. Quiste timico supraesternal.

como un defecto aislado o estar asociado a otras anomalias
de la linea media como los quistes del conducto tirogloso,
los quistes broncogénicos y el labio paladar hendido.

El tratamiento recomendado de la hendidura cervical
media es la extirpacién quirdrgica, cuyo objetivo serd el de
corregir el defecto estético, asf como la secrecién crénica que
pueden condicionar. De cara a evitar el desarrollo de contrac-
turas cervicales en flexién secundarias a retraccién cicatricial
se aconseja realizar una exéresis completa de la lesién(9).

QUISTES DEL CONDUCTO TIROGLOSO

Los quistes del conducto tirogloso son los quistes congg-
nitos de linea media cervical mds frecuentes(?. Se presentan
remanentes de este conducto en el 7% de la poblacién apro-
ximadamente, aunque en la mayoria de los casos cursan de
forma asintomadtica®.

Embriologia

La embriogénesis de la glandula tiroides nos ayudara
a entender la fisiopatologia de estas lesiones. El tiroides se
forma a partir de un diverticulo, que aparece durante la
tercera semana de gestacion en la base de la lengua y que
se desplazard caudalmente hasta fusionarse con los esbozos
tiroideos laterales procedentes de las bolsas branquiales 4*
y 5° Este tiroides primitivo continuard su descenso por la
linea media cervical hasta su posicién definitiva. Durante
este periodo tiene lugar el desarrollo del hueso hioides a
partir de la 2* hendidura branquial que estard en intima
relacién con el conducto tirogloso. Este conducto descen-
derd por la cara anterior del hioides, pero rodeard su borde
inferoposterior antes de continuar su descenso anterior-
mente a la membrana tirohioidea. El conducto se oblitera
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Figura 4. Imagen de RMN de quiste del conducto tirogloso.

normalmente entre la 5* y 8 semanas de gestacién dejando
un remanente distal, el l16bulo piramidal, hasta en el 50%
de la poblacién. Si esta obliteracién falla puede dar origen
a un quiste del conducto tirogloso en cualquier punto a lo
largo del trayecto(®57).

Presentaci6n clinica

En la mayoria de las ocasiones, los quistes del conducto
tirogloso se presentan durante los primeros 5 afios de vida.
Suelen manifestarse como una masa quistica, indolora, cerca-
na al hueso hioides en linea media cervical y que se moviliza
cranealmente con la deglucién y la protrusién lingual. Hasta
en un 25% de los casos si estos quistes se rompen pueden
presentarse como un tracto fistuloso que drena en un sinus
anivel de linea media cervical.

Diagndstico

El estudio complementario de eleccién en pacientes
pedidtricos es la ecografia cervical, que nos aportard infor-
macion acerca de las caracteristicas y la localizacién de los
quistes, asi como de la glandula tiroides del paciente (Fig. 4).

Los niveles de hormona estimulante del tiroides (TSH)
complementaran el estudio. Debe realizarse un estudio
gammagrafico que descarte la presencia de tejido tiroideo
ectopico en casos de sospecha de hipotiroidismo o cuando
se objetiva una masa sélida en las pruebas de imagen®.

El diagnéstico diferencial de estas lesiones debe reali-
zarse con: quistes dermoides, adenopatias, quistes sebaceos,
quistes branquiales, nédulos tiroideos, lipomas y malfor-
maciones linfaticas.
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Figura 5. Imdgenes intraoperatorias de la técnica de Sistriink.

Figura 6. Pieza quirtrgica tras exéresis de quiste del conducto tiro-
gloso por técnica de Sistriink.

Tratamiento

De cara a prevenir las sobreinfecciones, el tratamiento de
eleccién es la extirpacion quirtirgica temprana de la lesion
mediante la técnica de Sistriink (Fig. 5)®. Esta técnica, que
incluye la exéresis de la zona central del hueso hioides, ha
demostrado disminuir de forma importante la tasa de reci-
divas con respecto a la reseccién simple del quiste (Fig. 6)7.

En caso de presentarse una infeccién previa a la ciru-
gfa, esta debe ser tratada con antibioterapia evitando los



drenajes en la medida de lo posible. En estos pacientes la
posterior escisién quirdrgica completa se verd dificulta-
da y como consecuencia se incrementard el porcentaje de
recurrencias.

Existe ademads riesgo de transformacién maligna de la
lesién, que se ha descrito en menos del 1% de los casos(919).

TORTICOLIS CONGENITA

La fibromatosis colli o torticolis muscular congénita es
la causa mds frecuente de torticolis en los nifios. Su inciden-
cia oscila entre un 0,3 y un 16% segtn las series. Aparece
con mayor frecuencia en nifios con un ratio varén: hembra
1,5:1. Esta deformidad postural del cuello suele presentarse
entre las 2 y 4 semanas de vida. Su etiologfa es discutida
y se considera que se debe en un 20% de los casos a cau-
sas posturales, en un 30% a causas musculares y en el 50%
restante secundariamente a un traumatismo del musculo
esternocleidomastoideo (ECM) en el periodo intrauterino,
o durante el parto que da lugar a una fibrosis del mismo. La
afectacion bilateral es infrecuente. Clinicamente se manifiesta
con una flexion lateral del cuello hacia el lado de la lesion, asi
como una rotacion de la mejilla al lado opuesto de la misma,
ambas debidas a un acortamiento del musculo afecto. En
caso de existir fibrosis muscular puede presentarse como
una masa firme, mévil y no dolorosa en el tercio inferior de
dicho masculo(12,

No suelen ser precisos estudios complementarios para
llegar a su diagnéstico. En ocasiones se realizan ecograffas
cervicales para confirmar la presencia de una masa iso o
hipoecogénica a ese nivel y radiografias simples de cuello
para descartar malformaciones 6seas cervicales asociadas.

La fibromatosis colli tiende a la resolucién espontdnea
antes del primer afio de vida, por lo que su tratamiento
de inicio es conservador (medidas posturales, ejercicios de
rehabilitacion y fisioterapia). Su instauracion precoz se asocia
con un aumento de la efectividad y una menor duracién
del mismo. Los objetivos del tratamiento de esta patologia
son conseguir una simetrfa postural, prevenir o mejorar la
asimetrfa craneofacial y solucionar la restriccién a la movi-
lidad cervical.

El tratamiento quirtirgico de seccién o alargamiento del
musculo ECM se reservardn para los casos refractarios a
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tratamiento fisioterdpico y para nifios con torticolis de larga
evolucién(13),

Actualmente las inyecciones de toxina botulinica no
estdn recomendadas®.
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