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Capitulo 54

Malformaciones cervicales congénitas

1.1. Definicién del problema

las malformaciones cervicales congénitas son lesiones producidas por alteraciones del
desarrollo de las esfructuras cervicales, fundamentalmente de los arcos branquiales y los surcos
definidos entre ellas: las hendiduras branquiales en el exterior y las bolsas faringeas en el inte-
rior.

Dependiendo de la estructura originaria, las malformaciones congénitas cervicales mas
importantes se clasifican en:

- Malformaciones de los arcos branquiales: quistes, fistulas y sinus.
- Malformaciones del conducto tirogloso.

- Quistes timicos.

- Quistes dermoides y teratomas.

- Higroma quistico: linfangioma.

1.2. Repercusién social

la malformacién congénita cervical més frecuente son los quistes del conducto tirogloso
(65%), seguido de las malformaciones de los arcos branquiales (17%, siendo de ellas las for-
mas més frecuentes los quistes en general y las malformaciones del segundo arco especifica-
mente). la mds rara de las malformaciones congénitas es el higroma quistico o linfangioma.

Manifiestan en las primeras décadas de la vida (3-49), aunque los quistes del conducto
firogloso y los quistes timicos suelen hacerlo en edades mas tempranas (12 década de la vidal)

2.1. Factores etiolégicos
MALFORMACIONES BRANQUIALES

Restos ectodérmicos en el seno cervical (quiste branquial).
Ausencia de unién entre segundo y quinto arco (fistula incompleta o sinus). Rotura del
mesodermo que separa bolsas de hendiduras branquiales (fistula completal

QUISTES DEL CONDUCTO TROGLOSO

Anomalia de cierre del conducto tirogloso de cardcter esporéddico o con herencia auto-
somica dominante. Los quistes pueden surgir en cualquier punto del descenso del tiroides desde
el agujero ciego hasta el istmo firoideo, fundamentalmente anteriores al hioides, si bien hay
casos descritos en la base de la lengua o junto al cartilago firoides.
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QUISTES TIMICOS

Origen confrovertido:
- Congénito: persistencia del conducto timofaringeo de la tercera bolsa faringea.
- Adquirido: degeneracion de los corpisculos de Hassall.

QUISTES EPIDERMOIDES

Derivados del ectodermo, por lo que no contienen anejos cuténeos.

QUISTES DERMOIDES

Derivados de ectodermo y mesodermo, surgen en cualquier punto de las lineas de fusion
cervical.

TERATOMAS

Derivados de las tres hojas embrionarias.

HIGROMA QUISTICO O LINFANGIOMA

Deriva del saco linfoide yugular por fallo de su conexion con el conducto tordcico o la
vena yugular.

Malformaciones branquiales

Se dividen en quistes (sin apertura al exterior), fistulas (apertura inferna y externa unidas
por frayecto fistuloso) y sinus inferno o externo (apertura al interior o exterior respectivamente).

Quistes branquiales: masas cervicales por delante del borde anterior del esternocleido-
mastoideo, fluctuantes de 1-10 cm de diémetro, no dolorosa. Muchos permanecen asintomé-
ficos hasta que se sobreinfectan. Raramente son bilaterales. En los episodios de sobreinfeccion
aumentan de consistencia y se hacen dolorosos e inflamatorios. En algunos casos se abren a
piel o, mds raramente, a faringe.

Fistula: a lo largo del borde anterior del esternocleidomasfoideo.
Sinus externos: orificios exudativos en el cuello.

Sinus infernos: orificios que desembocan en la sutura infraamigdalina o cerca del arco
palatofaringeo.

Clasificacién por origen embriolégico
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Malformacic srvicale

Malformaciones del primer arco: alteraciones en la involucién de la primera hendidura o
bolsa faringea. Si abocan a piel, siempre por encima del hioides.

- Tipo |: duplicacion del conducto auditivo externo. Quiste o sinus preauricular. Si tiene
conducto de salida, es paralelo al CAE. Asinfomdticas o drenaje de liquido claro.

- Tipo II: tumoracién en triangulo anterior del cuello, defrés del dngulo mandibular, con
frayecto craneal hacia la parétida y terminando en la unién osteocartilaginosa del CAE.
Drenaje de liquido claro o pus a través de orificio externo o en forma de oforrea.

Malformaciones del segundo arco: tumoraciéon mévil en el borde anterior del fercio supe-
rior del esternocleidomastoideo. Siempre tiene sinus, estando por debajo del hioides.

- Orificio inferno: si existe, bajo fosa amigdalina.

- Trayecto fistuloso: discurre profundo al esternocleidomastoideo, pasando entre las ramas
de la carétida abriéndose en la fosa amigdalina.

Malformaciones del tercer arco: indistinguible clinicamente de las del segundo arco, diag-
ndstico intraoperatorio.

- Trayecto fistuloso: asciende lateral a cardtida comin para pasar profundo a la interna
y abocar al seno piriforme por la membrana tirohioidea.

Malformaciones del cuarfo arco: frecuentemente en el lado izquierdo.
- Orificio externo: borde anterior del tercio inferior del esternocleidomastoideo.

- Trayecto fistuloso: posterior a la carédtida para cruzar entre sus ramas y desciende al
térax para pasar por debajo de la subclavia derecha o el cayado en el lado izquier-

do.

- Orificio inferno: esdfago superior o seno piriforme.
Quistes del conducto tirogloso

- Masa cervical anterior, en linea media o paramediana, no dolorosa, que moviliza ver-
ficalmente con la deglucién v la protrusion lingual. Posible fistula externa en un 30% de
los casos.

- Clinica compresiva de estfructuras vecinas: disfonia, estridor, disfagia, disefia, fos, efc.
Quistes timicos

- Masa laferocervical, generalmente izquierda, no dolorosa, profunda o anterior ol mis-
culo esternocleidomastoideo en el nivel de la glandula tiroides.

- Clinica compresiva por posible gran tamafio: disnea.
Quistes epidermoides, dermoides y teratomas

- Masa cervical media, subcuténea, no adherida, en cualquier punto desde el suelo de la
boca hasta el esternédn. Los quistes dermoides generalmente son de localizacion supro-
hicideos y préximos al musculo milohicideo, movilizandose con la deglucién o a la pro-
frusion de la lengua.
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- Clinica compresiva: disfagia, estridor, disnea.
Higroma quistico o linfangioma

- Masa en friéngulo posterior con posible extension a hipofaringe y laringe, no moviliza-
ble sobre los planos profundos.

- Clinica compresiva: disfagia, disnea.

A. Malformaciones branquiales:
- Clinico.
-ECO
- PAAF
- TAC, RMN, fistulografia: localizar el trayecto del quiste en relacion al CAE, nervio
facial, parotida.
B. Diagnéstico diferencial con el sinus preauricular congénito: orificio anterosuperior al
frago por alteracion de la fusion de los procesos del pabellon auditivo, de tratamiento
anfibiético en sobreinfeccién y quirtrgico definitivo.

C. Quistes del conducto tirogloso:

- Clinico.

- ECO.

- PAAFR

- TAC; RMN.

- Gammagrafia tiroidea: en ocasiones, fejido firoideo ectépico funcionante ademds del
quiste.

Quistes timicos

- Clinico.

- ECO, TAC, RMN

Diagnéstico diferencial: higromas quisticos con afectaciéon mediastinica.

D. Quistes epidermoides, dermoides y feratomas:

- Clinico.

- TAC, RMN.

- Rx: calcificaciones cervicales y masa de crecimiento répido inclina a sospechar la pre-
sencia de un ferafoma.

Diagnéstico diferencial de los quistes dermoides: réanula, quistes del conducto firogloso.

E. Higroma quistico o linfangioma

- Clinico.
-TAC.
- PAAF.
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Malformaciones cervicales congénitas

Buen pronéstico de todas las malformaciones congénitas cervicales.

Posible malignizacién de quistes branquiales (discutible, posibles metastasis de carcino-
mas oculfos de cabeza y cuello):

- localizacién laterocervical entre el trago y la clavicula por delante del esternocleido-
mastoideo.

- Histologia tumoral de epitelio branquial.

- No apariciéon de tumor primario en los cinco afios siguientes.

Malignizacion de quistes del conducto firogloso: 1% (carcinoma papilar). Es suficiente el
frafamiento mediante reseccion completa si hay ausencia de adenopatias o de patologia firoi-
dea.

6.1. Factores que afectan a la decisidn terapéutica

Malformaciones del primer arco branquial: esperar a partir de los 3-4 afios para frata-
miento quirlrgico.

Higroma quistico o linfangioma: tratamiento entre los 18 meses y 2 afios de edad.

- Algunos autores son partidarios de la cirugia por su crecimiento.
- Otros prefieren fratamiento conservador por el riesgo de lesion de estructuras vasculo-
nerviosas.

6.2. Indicaciones para el tratamiento

Quirtrgico siempre, mediante exéresis complefa, fuera de los episodios de sobreinfec-
cion.

6.3. Objetivos terapéuticos

Sobreinfeccion: antibioterapia iv (clindamicina, cefalosporinas de 22 o 32 generacién,
amoxicilina-écido clavulénico, metronidazol+macrolido).

No sobreinfeccién: eliminacion total de la masa y posibles trayectos fistulosos:

- Previene dolor e infecciones recidivantes.

- Evita compromiso de la via aerodigestiva superior.
- Deformidad estfética.

- Evita posible malignizacién.
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Malformaciones del primer arco:

- Tipo I: abordaje de parotidectomia superficial para control del nervio facial.
- Tipo II: abordaje de submaxilectomia.

Malformaciones del sequndo, tercer y cuarto arcos:

- Ausencia de sinus:
- Incision horizontal sobre quiste o borde anterior del esternocleidomastoideo encima
del quiste.
- Técnica de Finochietto: diseccion entre quistica y periquistica, puncion del quiste con
aspirado progresivo.
- Sinus o fistula: incisién horizontal para resecar la piel del orificio externo y ofra parale-
la para seguir el frayecto hasta el final.

Quistes del conducto tirogloso: resecar quiste, fistula hasta el agujero ciego y parfe cen-
tral del hioides (técnica de Sistrunk).

Quistes timicos: reseccion por cervicotomia media o esternotomia media.

Quistes dermoides y teratomas: extirpacién total y abrir la pieza por la posibilidad de ser
un quiste tirogloso. Los quistes dermoides del suelo de la boca se pueden abordar por incisién
submental o a fravés del suelo de la boca.

Higroma quistico o linfangioma: reseccién quirdrgica.

6.4. Alternativas terapéuticas

Drenaje: durante un perfodo de sobreinfeccion (las multiples incisiones dificultan los pla-
nos anatémicos para la cirugia definitival:

- por compromiso de la via aérea
- riesgo de sepsis.

Los higromas quisticos o linfangiomas pueden ser esclerosados en caso de reseccién qui-
rorgica incompleta para reducir la fasa de recidivas.

Control de débito de los drenajes y alta a partir del segundo dia postoperatorio tras la
refirada del mismo.

Quistes del conducto tirogloso: disfagia postoperatoria frecuentemente debida al drenaje
que desaparece tfras su refirada.
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7.1. Seguimiento

Posibilidad de recidivas si:

- Reseccién incompleta.

- Nomero de cirugias previas.

- Canfidad de episodios infecciosos.

Recidivas de quistes de conducto tirogloso: fundamentalmente en los 4 primeros meses
después de la cirugia.

Tratamiento de las recidivas de los quistes dermoides v teratomas: cirugia como si fuera
un quiste del conducto firogloso porque es posible que la pieza de la primera cirugia tuviera
tejido tiroideo.

Higroma quistico o linfangioma: alta posibilidad de recidivas si reseccién incompleta por
dificil abordaje o implicacién de hipofaringe o laringe.
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