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Tejido cerebral ectépico, una causa inesperada de
dificultad para la alimentacion

Wei Mo ®, Shixi Liu', Hui Yang' ®, Haiyang Wang'

RESUMEN

La dificultad para la alimentacién es comun en los lactantes; las causas son variadas y, con frecuencia,
multifactoriales, resultado de la confluencia de comorbilidades. El tejido cerebral ectdpico es una razén
inesperada de dificultad con la alimentacién; se han comunicado solo 49 casos de localizacién en la
region faringea. En este reporte de casos se presenta un nifio de 2 meses de edad con dificultad para
la alimentacion en quien finalmente se diagnosticé tejido cerebral ectépico orofaringeo. Se realiz6 la
escision quirurgica; en el seguimiento postoperatorio no se encontré ningun trastorno funcional de la
orofaringe. El objetivo es mejorar la comprension, el diagndstico preciso y el tratamiento adecuado de
una dificultad para la alimentacion por tejido cerebral ectépico faringeo con la presentacion de un caso
infrecuente.

Palabras clave: trastornos de alimentacion y de la ingesta de alimentos; tejido ectdpico,; neuroglia;
anomalias congénitas; procedimientos quirtrgicos operativos.
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INTRODUCCION

La dificultad para la alimentacién es comun
entre los lactantes, especialmente porque los
progresos en los cuidados de la salud mejoran
la sobrevida de los nacidos prematuros y de
los nifios con anomalias congénitas complejas.
Las causas son variadas y, con frecuencia,
multifactoriales, como resultados de la
confluencia de comorbilidades." El tejido cerebral
ectopico (TCE) es un motivo inesperado de
dificultad para la alimentacion; se refiere a
tejido neuroglial desplazado y sin conexion
con el sistema nervioso central. Aunque el
TCE se encuentra con mas frecuencia en la
cavidad nasal también puede estar presente en
otras areas como ser en el cuero cabelludo, la
orofaringe y el cuello.?® Ademas, el TCE puede
hallarse también en otros sitios distantes como
el pulmén y las glandulas adrenales.“El TCE
con frecuencia es benigno, pero puede causar
sintomas como obstruccion nasal, disnea o
disfagia. Todavia hay un conocimiento limitado
del TCE mas alla de la region nasal. El objetivo
de este estudio es aportar informacion valiosa al
conjunto de conocimientos existentes sobre esta
enfermedad infrecuente, mejorar su comprension
y diagnéstico preciso en un paciente con dificultad
para la alimentacién por TCE.

CASO CLIiNICO
Un nifio de 2 meses de edad fue traido a
la consulta por presentar dificultades para la
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alimentacién escasa ganancia de peso desde
el nacimiento, desarrollo posterior de ronquido,
respiracién bucal y episodios ocasionales
nocturnos de ahogo. Los antecedentes de su
historia clinica incluian un peso al nacer de
2,9 kg y el diagnédstico de fisura palatina aun sin
tratamiento. En el momento de la internacion el
peso era de 4,4 kg. El examen fisico mostré una
masa de superficie suave en el lado derecho de
la orofaringe, ademas del defecto del paladar
blando.

Los estudios por resonancia magnética
(RMN) revelaron una masa con intensidad de
sefal anormal en el lado derecho de la pared
orofaringea, con bordes reforzados e interrupcion
del hueso maxilar (Figura 1a). La tomografia
computarizada (TC) mostré una masa en la
misma localizacion, de aproximadamente 1,8 x
1,1 cm con densidades de tejido blando y 6seo
(Figura 1b). Se observo un leve refuerzo en los
componentes del tejido blando. Los estudios
de laboratorio indicaron anemia microcitica
hipocrémica con un nivel de hemoglobina de
69 g/L. Durante la pesquisa sistematica de
otras malformaciones congénitas se encontré
en la ecocardiografia un defecto del tabique
interauricular, con fujo de izquierda a derecha.

Antes de realizar la escisién del tumor
orofaringeo, se consulté al equipo de Cirugia
Oral y Maxilofacial de nuestro Hospital de
Estomatologia asociado, para considerar si
la reparacién del paladar podia hacerse en el

Ficura 1. A) Resonancia magnética nuclear: muestra una masa (flecha negra) con intensidad de senal
anormal en el lado derecho de la pared orofaringea, y la desviacién de la avula (flecha blanca).
B) Tomografia computarizada: muestra una masa (flecha blanca) en la misma localizacién
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Ficura 2. A) Hallazgos intraoperatorios. Se ve la fisura palatina y la desviacion de la uvula (flecha negra), y
el defecto en la pared lateral derecha de la orofaringe luego de la recision del tumor (flecha blanca).

B) Apariencia macroscépica del tumor. C) Microscopia electrénica: se observa tejido neuroglial ectépico
(entre flechas negras) y neuronas aisladas (flechas rojas). Tincion de hematoxilina-eosina, amplificacion x 100

Ficura 3. Hallazgos laringoscoépicos a los 5 meses de seguimiento. A) Reparacion completa del area
quirurgica; no se observan erosiones ni hemorragias. B) Notar la fisura palatina y la desviacién de la

uvula (flecha negra)

mismo acto quirurgico. Luego de la evaluacion
exhaustiva del estado general del nifio, su via
aérea y la morfologia especifica del paladar, los
especialistas recomendaron diferir la palatoplastia
hasta que el nifio tuviera aproximadamente un
afo de edad. Ese momento tiene por objetivo
lograr mayor peso y maduracion fisioldgica,
asegurar una anestesia de menor riesgo y lograr
resultados 6ptimos funcionales y del lenguaje.
Se realizd la escisiéon endoscopica transoral.
Durante el procedimiento se observé la fisura
palatina y la desviacién de la uvula hacia la
izquierda (Figura 2a). En la fosa amigdalina
habia una masa blanda, intacta, que protruia
hacia la linea media de 2,1 cm x 1,8 cm x 0,8 cm
(Figura 2b). Se realiz6 hemostasis cuidadosa y se
utilizé un colgajo de mucosa bucal para reparar el
defecto en la pared lateral faringea y cubrir una
rama expuesta de la arteria facial. El examen
histopatologico microscépico mostré predominio

de tejido cerebral y meningeo, acompafado de
proliferacion de tejido fibroadiposo (Figura 2c).
Se hizo el diagnostico de TCE.

Al tercer dia del postoperatorio presentdé
hemorragia por nariz y boca por lo que se efectud
un procedimiento hemostatico de emergencia por
endoscopia. Se encontrd una erosion y sangrado
en el margen derecho del area quirdrgica en la
mucosa oral. Se controlé la hemorragia mediante
la remocion de la mucosa lesionada. Luego de
estas intervenciones, el paciente permanecié
estable, disminuyé la dificultad respiratoria
alta, y no se observaron signos de sangrado ni
neurolégicos. El paciente egreso a los 19 dias de
la intervencion.

Durante el seguimiento, a lo 5 meses,
continuaba con escaso progreso ponderal. Su
peso era de 6,2 kg, sin dificultad respiratoria ni
disfagia y la laringoscopia fue normal (Figura 3).



DISCUSION

La dificultad para la alimentacién es frecuente
en pacientes con antecedentes de prematuridad,
trastornos neuromusculares, enfermedades
cardiopulmonares, anomalias anatémicas
del tracto aerodigestivo alto y trastornos
gastrointestinales. La evaluacion de un nifio
con dificultades para la alimentaciéon comienza
con una anamnesis de los antecedentes
médicos y un examen fisico detallados. Se
recomienda comenzar con la evaluacion funcional
endoscopica de la deglucion (FEES por las siglas
en inglés de Functional Endoscopic Evaluation
of Swallow) y el estudio videofluoroscépico de
la deglucién (VFSS por las siglas en inglés de
Video Fluoroscopic Swallow Study) porque
pueden diferenciar si el origen es oral, faringeo o
esofagico, para guiar las futuras investigaciones
sobre la causa subyacente.' La hipotesis de la
existencia de TCE faringeo deberia considerarse
cuando un lactante tiene dificultades con
la alimentacién, especialmente si hay otras
malformaciones craneofaciales concurrentes.

El nifio que se presenta nacié con un
peso de 2,9 kg y desarrollé en forma precoz
dificultades para la alimentacion. En el momento

TaBLA 1. Principales diagnésticos diferenciales
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de su hospitalizacion, el peso era de 4,4 kg,
notablemente menor que el peso medio de 5,8 kg
para esa edad, indicando en forma indirecta sus
dificultades para alimentarse. Se considerd en
un principio que la causa era la fisura palatina.
Los trastornos alimentarios en pacientes con
fisura palatina son el resultado de la succién
débil, excesiva entrada de aire e insuficiencia
velofaringea que provoca regurgitacion nasal.®
Si se considera el agravamiento progresivo del
cuadro, la aparicién de nuevos sintomas, la
ausencia de regurgitacién nasal, etc., la fisura
palatina no puede explicar en forma adecuada la
situacion clinica del paciente. El hallazgo de un
tumor faringeo durante el examen fisico orient6 el
curso de los estudios posteriores. Sin embargo,
para el pediatra de atencion primaria puede ser
dificil realizar un examen completo de la faringe,
que es particularmente esencial, como podria
hacerlo un especialista en endoscopia para no
incurrir en negligencia en estos aspectos.

Los pacientes con TCE faringeo se presentan
en forma tipica con dificultades respiratoria y
para la alimentacion o tumores de la cabeza o
cuello; el 24,5 % presenta tumores asintomaticos
en la region de cabeza y cuello, el 73,5 % tienen

Enfermedad Tejido cerebral Encefocele® Malformaciones Teratomas® Quistes Quistes
ectépco’® linfaticas’ epidermoides™  dermoides™
Capa Neuroectodermo Neuroectodermo Mesodermo  Las tres capas Superficie del Superficie del
embriolégica ectodermo ectodermo
Naturaleza general Benigno Benigno Benigno Benigno Benigno Benigno
Congeénito Congénito Congénito Congénito Congénito Congénito Congénito
o adquirido
Tejido Tejido cerebral Tejido Tejido Tejido de Material Material
cerebral linfatico, las tres capas  queratinoso queratinoso
multiloculado  embriolégicas  caseoso del caseoso
epitelio del epitelio
escamoso sin escamoso
anexos cutaneos  a menudo con
anexos cutaneos
Principal region La mayoria Regién nasal Cabeza Coxis, ovario, La mayoria en La mayoria en
afectada en la regién nasal; y cuello testiculo regiones regiones
a veces en otras ovaricas y ovaricas
areas de cabeza escrotales y escrotales
y cuello
Caracteristicas Separado de la Comunicado Tumores Compuesto  Con frecuencia  Con frecuencia
region craneana  con la cavidad blandos de varias capas se presentan se presentan

intracraneana multiloculados

de células como tumores
embrionarias  asintomaticos
en la region de

cabeza y cuello

como tumores
asintomaticos
en la region de
cabeza y cuello




otras malformaciones congénitas. Las anomalias
craneofaciales son las mas comunes, especialmente
en la mandibula y el maxilar. Un tumor de cabeza o
cuello puede ser indicativo de TCE, especialmente
en pacientes con otras malformaciones concurrentes
como las anomalias craneofaciales.

Los estudios complementarios de TC y RMN
son necesarios para el diagnéstico diferencial y el
planeamiento prequirurgico para la localizacion y
la extension de la reseccion. La TC muestra con
precision la localizacion del tumor con respecto a
la base del craneo y detecta deformidades 6seas,
mientras que la RMI identifica las potenciales
conexiones intracraneanas a través de defectos
en la base del craneo.® Ademas, solo el 20,4 %
de los pacientes tienen una biopsia prequirurgica
(Apéndice). La aspiracién con aguja fina guiada
por imagenes podria ser ventajosa para el
diagnéstico diferencial y seleccionar con precision
las modalidades terapéuticas; como ejemplo, la
cirugia no siempre es la primera opcion en algunos
casos de diagndstico de malformaciones linfaticas.”
En el estudio patolégico el TCE faringeo puede
contener elementos complejos del sistema nervioso
central; el plexo coroideo representa el cuadro mas
interesante de ello.®

Como diagnésticos diferenciales se plantearon
en primer término encefalocele, teratoma,
linfangioma, y quistes epidermoides y dermoides
(Tabla 1). En 11 casos, el diagndstico fue incorrecto
antes de la cirugia; el 54,5 % eran malformaciones
linfaticas y el 36,4 %, teratomas (Apéndice).

Dado que el TCE en general es benigno, algunas
veces se opta por el manejo conservador; los
sintomas pueden mejorar con presion positiva
continua en la via aérea,' pero en ausencia de
un seguimiento a largo plazo, los efectos son
desconocidos. Se recomienda el tratamiento
quirargico; la mayoria mejoran significativamente
después de la cirugia, pero el momento es motivo
de controversia. En los casos de pacientes con
dificultad respiratoria grave, se puede considerar
la postergacion de la escision quirdrgica.'? Sin
embargo, en esta situacion en general es necesario
el control de la via aérea y métodos alternativos
de alimentacién; también hay que considerar
las complicaciones y mayor mortalidad asociada
con estos procedimientos. Permitir que el tumor
continue creciendo aumenta el riesgo potencial de
ahogo. Existe evidencia que sugiere que el TCE
puede exacerbar o incluso causar la malformacion
craneana concurrente.?La recurrencia después
de una reseccioén incompleta no es infrecuente, y
requiere procedimientos invasivos que exponen
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a los pacientes a desafios importantes. Por
ello pensamos que es necesaria la escision
completa.

En este caso, una rama de la arteria facial
con pulsacién importante quedo expuesta
luego de la escision e hizo dificultoso el cierre
directo del defecto. Se utilizé un colgajo de
la mucosa oral con ese objetivo. Continta
siendo un desafio para los cirujanos elegir
el procedimiento quirurgico adecuado para
la reconstruccion del defecto. La primera
consideracion es el tamafo: los defectos
pequefios pueden cerrarse directamente;
los defectos medianos y grandes requieren
injertos de piel, colgajos adyacentes, colgajos
miocutaneos, colgajos pediculados con vasos
y colgajos libres."

Segun nuestra experiencia, el defecto que
aparecio6 luego de remover el TCE faringeo
podia ser reconstruido mejor con un colgajo
de la mucosa oral adyacente; otros colgajos
podrian ser invasivos e innecesariamente
voluminosos. El colgajo de mucosa oral puede
proveer buena sensibilidad, motilidad, volumen
y textura para reemplazar las estructuras
faltantes con un tejido similar."

En la mayoria de los casos no hay
complicaciones postoperatorias (Apéndice);
el paciente que se presenta, requirié una
transfusidon de sangre por el sangrado del
area reconstruida y por los niveles bajos de
hemoglobina prequiruargicos. Estos hallazgos
resaltan la necesidad de efectuar estudios
prequirurgicos completos, con especial
atencioén al tamario y la localizacion del tumor
en relacién con estructuras neurovasculares.
Es fundamental la observacion estricta luego
de la cirugia y el manejo adecuado de las
complicaciones postquirurgicas, especialmente
los sintomas neuroldgicos y el sangrado activo.
La hemorragia activa debe considerarse una
emergencia quirurgica por el riesgo de la
pérdida importante de sangre, la dificultad de
lograr la hemostasis y los riesgos para la via
aérea. La evaluacion debe focalizarse en la
estabilidad hemodinamica y de la via aérea.
Ademas, optimizar el uso de antibi6ticos en
el postoperatorio es esencial. Este reporte
tiene por objetivo mejorar la comprension, el
diagnostico preciso y el manejo adecuado
de las dificultades para la alimentacién por
TCE mediante la presentacion de un caso
infrecuente. W
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