m EFECTOS DE LA LINEA MEDIA: SENOS, FISTULAS Y QUISTES

Ll. Puig Sanz

Muchas alteraciones del desarrollo embrionario
dan lugar a defectos de la linea media, que
puede manifestarse en la piel de los lactantes
y los nifios en forma de senos o nédulos con-
génitos, localizados en la linea media o en sus
proximidades. A menudo estas depresiones y
protuberancias son la primera manifestacién
del defecto embriogénico, y pueden preceder
al desarrollo de quistes, senos (invaginaciones
cutaneas acabadas en fondo de saco) y fistulas
(cuando comunican la piel con una cavidad
interna, en sentido estricto). Si no se tiene en
cuenta y se trata adecuadamente la posible
afectacién de estructuras internas (huesos
del crdneo y sistema nervioso central) pueden
desarrollarse complicaciones graves y poten-
cialmente mortales, lo que es especialmente
frecuente en las lesiones situadas en la cabeza,
el cuelloy la espalda, cuya extensién profunda
puede afectar al sistema nervioso central. Por
consiguiente, aunque las lesiones congénitas
de la linea media son relativamente raras en la
practica dermatoldgica pediatrica, es funda-
mental el conocimiento de su posible exten-
sién profunda y su diagndstico diferencial. En
este capitulo se revisaran las manifestaciones
clinicas, diagnéstico diferencial y tratamiento
de las lesiones cutdneas correspondientes de
defectos de cierre del tubo neural o de los arcos
branquiales que se localizan en el cuello, la
cara, el cuero cabelludo y la espalda.

En las caras anterior y laterales del cuello, los
quistes y senos congeénitos aparecen como

consecuencia de la embriogénesis anormal
del tiroides y otras estructuras importantes de
la linea media del cuello o bien del timo, cuyo
primordio migra por el cuello hasta llegar a
su destino final. La remodelacion anémala de
los arcos branquiales da lugar a defectos de
la hendidura branquial, que se localizan con
mayor frecuencia en la cara lateral del cuello’.
Cuando una lesidon congénita de la linea media
se encuentra ubicada en la cara posterior del
cuello debe tenerse en cuenta la posibilidad de
que constituya una manifestacion de disrafismo
espinal. La embriogénesis y presentacion clinica
de estas lesiones son similares a las que apare-
cen en la linea media del dorso y se discutiran
en la seccién dedicada a la espalda.

El diagnostico diferencial de las lesiones con-
génitas del cuello se resume en la Tabla 1. Los
quistes dermoides también tienen su origen en
alteraciones del desarrollo y pueden aparecer
en cualquier localizacion de la cabeza y el cue-
llo, pudiendo confundirse con los quistes del
conducto tirogloso cuando se presentan en la
linea media de la cara anterior del cuello?. Las
adenitis infecciosas (viricas, bacterianas o, més
raramente, micobacterianas) son una causa
frecuente de nddulos cervicales adquiridos
en los nifos. También pueden presentarse en
esa localizacion diversas neoplasias benignas
(quiste epidermoide, pilomatrixoma) y lesio-
nes vasculares (hemangioma, linfangioma o
higroma quistico o malformaciones venosas).
Raramente pueden dar lugar a nédulos en el
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Tabla 1. Cuello: embriogénesis anormal del tiroides, el timo o los arcos branquiales

Linea Media:

* quiste conducto tirogloso
* quiste y seno broncégeno
¢ hendidura cervical de la linea media

* quiste cervicotimico

Laterales y

¢ quiste hendidura branquial
* seno y fistula branquial
* vestigio branquial

* En negrita, las formas de presentacion tardia (22 década); el resto, habitualmente son congénitas.

cuello de un nifo los procesos neoplasicos
(linfomas o, mas raramente, carcinomas de
tiroides o rabdomiosarcomas).

Caracteristicas clinicas y
embriogénesis

Quistes del conducto tirogloso

Cuando el primordio tiroideo desciende de
la base de la lengua hasta su ubicacién final
en la cara anterior del cuello, se mantiene
conectado a su origen mediante una estruc-
tura embrionaria localizada en la linea media
que se conoce como conducto tirogloso. Este
conducto normalmente desaparece hacia la
novena semana de gestacién, pero si persiste
integramente o quedan restos celulares del
mismo siguiendo su trayecto aparece un quiste
tirogloso, un seno tirogloso o tejido tiroideo
ectépico. Esas anomalias pueden localizarse
en cualquier punto del trayecto del conducto,
desde la cara posterior de la lengua hasta
la superficie anterior del cuello. El quiste del
conducto tirogloso es el quiste congénito mas
frecuente del cuello. Se presenta en la primera
década de vida como una masa redondeada
asintomatica, localizada en la linea media del
cuello, que se desplaza al tragar debido a su
unién con el hueso hioides. Puede localizarse
en situacion discretamente lateral a la linea me-
dia (Fig. 1) o, raramente, como una lesién in-
traoral en el dorso de la lengua. Los quistes del
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conducto tirogloso pueden presentarse en la
primera infancia dando lugar a trastornos de la
alimentacion y obstruccion de las vias aéreas®.
Los senos del conducto tirogloso se localizan
asimismo en la linea media de la cara anterior
del cuello y a menudo se asocian con quistes
profundos, pudiendo dar lugar al drenaje de
un liquido claro o purulento. En muchos casos,
estos senos aparecen de forma secundaria a la
inflamacion del quiste subyacente®.

Fig. 1. Quiste del conducto tirogloso.
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Los quistes del conducto tirogloso pueden
ser inaparentes hasta que se desarrollan com-
plicaciones tales como infeccion, ruptura o
inflamacion de los mismos. Raramente pueden
desarrollarse neoplasias (carcinoma papilar
de tiroides) en el quiste, lo que ocurre por lo
general en la vida adulta®.

Con el fin de prevenir estas complicaciones esta
indicada en todos los casos la extirpacion qui-
rurgica de las anomalias del conducto tiroglo-
so. Los pacientes deben remitirse a un cirujano
tan pronto como se efectla el diagnostico. La
evaluacion preoperatoria debe incluir estudios
gammagraficos con el fin de determinar la lo-
calizacién y funcién del tejido tiroideo, puesto
que la extirpacién de un tiroides ectépico
puede producir un hipotiroidismo residual.
También pueden ser Utiles la practica de una
resonancia magnética y/o de una tomografia
computadorizada. Por lo general se extirpan la
totalidad del conducto tirogloso o los restos del
mismo y un segmento del hueso hioides, con
el fin de evitar la recidiva del quiste®.

Seno, quiste o fistula de la

hendidura branquial

A semejanza de los quistes del conducto tiro-
gloso, los quistes de la hendidura branquial
se presentan como nédulos blandos, redon-
deados, de color de piel normal y crecimiento
lento, que pueden hacerse evidentes tan sélo
cuando adquieren signos inflamatorios tales
como la infeccién, ruptura o inflamacién de
los mismos. Sin embargo, los quistes de la
hendidura branquial son mucho menos fre-
cuentes que los quistes del conducto tirogloso
y pueden presentarse de forma tardia, por lo
general en la 22 0 32 décadas de la vida®. Los
mas frecuentes se originan en el sequndo arco
branquial y se localizan en la cara lateral del
cuello, siguiendo el borde anterior del musculo
esternocleidomastoideo. El seno de la hendidu-
ra branquial es la anomalia mas frecuente del
arco branquial y se presenta hacia los 5 afos
de edad en forma de una pequena depresidén
en la cara lateral del cuello. En la apertura
del mismo pueden observarse protuberancias

cutdneas o restos de cartilago. En ocasiones
solo se advierte la presencia de un seno de la
hendidura branquial cuando se infecta o se
hace eritematoso y doloroso, o drena pus. Los
senos de la hendidura branquial pueden exten-
derse hacia la profundidad del cuello hasta mas
alla de la bifurcacion carétidea. Las fistulas de
la hendidura branquial, la forma més rara de
alteraciones de la hendidura branquial, pue-
den conectarse con la orofaringe amigdalar;
por lo general se presentan en forma de una
pequena depresion en la cara lateral del cuello
gue drena liquido.

Las anomalias de la hendidura branquial son el
resultado del desarrollo anormal de los arcos
branquiales, que son elementos primordiales
simétricos que se unen en la linea media en
las primeras fases de la gestacién y dan lugar
a muchas estructuras vitales de la cabeza y el
cuello. Las aberraciones de los elementos del
primer arco branquial son raras, presentandose
en la region preauricular del trago y la porcion
superior del cuello. Las anomalias del segun-
do arco branquial son las mas frecuentes, se
presentan en el cuello y se han discutido ante-
riormente. Las alteraciones del tercer y cuarto
arcos branquiales son muy raras pero pueden
presentarse en la porcién inferior del cuello en
forma de un seno (Fig. 2) o en la profundidad
del cuello como un quiste®.

Las anomalias de la hendidura branquial deben
remitirse a un cirujano para su tratamiento

Fig. 2. Seno de la hendidura branquial.
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quirurgico tan pronto como se identifican con
el fin de prevenir la infeccién de las mismas,
que si estd presente, debe ser siempre objeto
de tratamiento adecuado antes de proceder a
la extirpacion. Pueden ser Utiles los estudios
radiolégicos mediante tomografia axial com-
putarizada o resonancia magnética para definir
y delimitar la alteracion anatémica, estando
indicadas la diseccién y extirpacion completa
de los tractos con el fin de prevenir la aparicién
de recidivas.

Las carlinculas o remanentes branquiales con-
drocutdneos cervicales pueden presentarse
como papulas o nédulos irregulares, peduncu-
lados, de consistencia firme y méviles*. Pueden
localizarse en cualquier parte del cuello, pero
a menudo se observan por encima del tercio
inferior del musculo esternocleidomastoideo.
Estas anomalias congénitas carecen de ex-
tension en profundidad y pueden extirparse
si se desea por razones cosméticas; pueden
contener cartilago, que debe extirparse en su
totalidad, para lo que a menudo no es ade-
cuada la préctica de una excisiéon en afeitado.
Los vestigios branquiales probablemente son
restos del mesodermo del arco branquial y se
asocian con otras alteraciones congénitas en
la mayoria de los pacientes.

Los quistes y senos broncdgenos se presentan
en el momento del nacimiento en forma de
nédulos asintomaticos o senos que drenan
liquido, por lo general situados en la fosa su-
praesternal. También pueden presentarse en
cualquier localizacion del cuello, los hombros,
la espalda y el pecho. Con el paso del tiempo
los quistes pueden aumentar de tamafo y
los senos pueden drenar un fluido mucoide.
Los quistes broncdgenos estan revestidos de
epitelio columnar ciliado pseudoestratificado
y su pared puede contener musculo liso y
cartilago. Los quistes y senos bréoncogenos nor-
malmente se desarrollan a partir de elementos

trdqueobronquiales ectépicos secuestrados,
aunque algunos autores dicuten este origen
por considerar que son simplemente variantes
de los quistes de la hendidura branquial®. Por
lo general no presentan conexiones con estruc-
turas profundas, pero deben extirparse con el
fin de evitar su infecciéon y drenaje.

Estas lesiones infrecuentes aparecen en la cara
lateral del cuello en la primera o segunda dé-
cada de la vida y tienen un aspecto similar al
de los quistes de la hendidura branquial. Existe
una forma familiar que se transmite como
un rasgo autosémico dominante. También se
conocen como quistes del conducto timofarin-
geo, lo que refleja su origen embrioldgico en
los tractos bilaterales por los que se efectia la
migracion del primordio timico en las primeras
fases del desarrollo embrionario. Estos tractos
se extienden desde la faringe hasta el térax,
por lo que los quistes de este tipo pueden es-
tar conectados con estructuras profundas del
cuello, llegando incluso a la faringe®. Al igual
que en el caso de los quistes de la hendidura
branquial y del quiste tirogloso, la extirpacién
de los quistes timeocervicales estad indicada
con el fin evitar la infeccidn, siendo necesario
explorar todo el tracto que se extirpa.

Esta rara anomalia de la cara ventral del cuello
consiste en una lesion pedunculada cutanea,
un tracto de piel atréfica y un seno inferior,
acabado en fondo de saco, que contiene glan-
dulas salivales. Puede ser un defecto aislado o
asociarse con otras defectos de la linea media
tales como el paladar hendido. Antiguamente
este defecto se agrupaba con las anomalias del
conducto tirogloso, pero en la actualidad se
considera que es una anomalia independiente
cuyo origen se desconoce pero puede deberse
a un defecto de fusién de los segundos arcos
branquiales. Las hendiduras cervicales de la
linea media deben extirparse con el fin de
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prevenir el desarrollo de una contractura en
flexion del cuello™.

Los nodulos congénitos situados en la linea
media de la nariz, el cuero cabelludo, la cara
posterior del cuello y la espalda presentan un
riesgo elevado de extension al sistema nervio-
so central, que es especialmente importante
tener en cuenta para prevenir consecuencias
potencialmente mortales tales como el drenaje
de liquido cefalorraquideo o la aparicién de
una meningitis recidivante. Por consiguiente,
las lesiones de la linea media en esta locali-
zacion deben manejarse con cuidado, siendo
necesario un estudio radiolégico sistematico
antes de efectuar la extirpacion de las lesiones
o incluso la practica de biopsias o punciones
superficiales.

En la linea media de la nariz pueden verse
quistes dermoides, lipomas y cefaloceles (que
incluyen meningoceles y gliomas)''"'>. Aunque

Hueso frontal

Hueso frontal

Duramadre

Fonticulus

frontalis Agujero ciego

Hueso nasal

Hueso nasal Espacio prenasal

Cartilago

A B

son raras, la importancia de estas lesiones
radica en la frecuencia con que se asocian
con extensién al sistema nervioso central. El
diagnostico diferencial de los nédulos congé-
nitos de la linea media nasal también incluye
neoplasias benignas frecuentes tales como los
hemangiomas y, mas raramente, neoplasias
malignas como el rabdomiosarcoma. Los
hemangiomas pueden diferenciarse de los
gliomas nasales por su curso evolutivo tipico,
puesto que aparece en las primeras semanas
de vida y crecen rdpidamente en el transcurso
del primer afo.

Los origenes embriologicos de los quistes
dermoides, los lipomas y los encefaloceles
en la linea media de la nariz probablemente
sean similares, y consisten en un defecto de
la separacion entre el neuroectodermo vy el
ectodermo superficial. En las primeras fases
de la gestacién se extiende un diverticulo de
duramadre por el foramen ceecum hasta una
region de la nariz situada justo por debajo del
ectodermo de superficie, denominado espacio
prenasal (Fig. 3). El diverticulo normalmente

Duramadre

Cartilago

Fig. 3. Fases del desarrollo embrionario de la linea media de la nariz.
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Fonticulus frontalis
patente con quiste
dermoide frontonasal

Fistula dérmica

Agujero ciego
patente y dermoide
intracraneal

Fistula dérmica

Fistula
dérmica

dermoide

A B C
Fig. 4. Lesiones de la linea media de la nariz.

se separa del ectodermo y se retrae hacia el
sistema nervioso central, cerrdndose el defec-
to del craneo en el foramen caecum. Si no se
produce dicha separacién y el ectodermo de
superficie se retrae hacia las proximidades de
la nariz o del sistema nervioso central se pro-
ducen tractos, senos y quistes dérmicos (Fig.
4). Si queda neuroectodermo en las regiones
superficiales de la nariz, con la obliteracién
parcial o total de la conexién con el sistema
nervioso central se produce un glioma nasal.
Cuando se mantiene la conexion con el sistema
nervioso central se producen encefaloceles
nasofrontales, con herniacion del cerebro, las
meninges y la duramadre'*16,

Caracteristicas clinicas

Quiste dermoide, seno dérmico nasal

Los quistes dermoides pueden aparecer en
cualquier localizacion. Cuando se encuentran
en la cara por lo general se ubican en la regién
ciliar y la frente, donde pueden extenderse en
profundidad. Un 3% de los quistes dermoides
se localizan en la linea media de la nariz (Fig.
5), donde pueden presentarse en las dos pri-
meras décadas de la vida en forma de ndédulos
indoloros de consistencia firme, localizados en
el dorso de la nariz o la glabela'. Puede existir
un ostium sinusal (Fig. 6) del que protruyen
pelos o que drena un material caseoso. Los

quistes dermoides nasales pueden ser aprecia-
bles en el momento del nacimiento o, al igual
que ocurre en el caso de los quistes congénitos

Fig. 5. Quiste dermoide.

Fig. 6. Ostium sinusal.
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del cuello, pueden manifestarse tan solo como
consecuencia de sus complicaciones. Se ha
efectuado el diagnéstico de quistes dermoides
0 senos dérmicos de la nariz como resultado
del estudio de celulitis faciales recidivantes,
osteomielitis de los huesos faciales, meningitis
aséptica y abcesos del l6bulo frontal'. Los
senos dérmicos nasales se presentan como
depresiones puntiformes en la zona glabelar.
Los senos pueden ser cortos y acabar en fondo
de saco en el interior de la nariz o comunicar
con el sistema nervioso central, por dentro o
por fuera de la dura-madre’.

Se encuentran anomalias asociadas en un 6 a
un 40% de los pacientes, siendo especialmente
frecuentes en aquellos casos en que existe ex-
tension intracraneal. Destacan las alteraciones
faciales y del primer arco branquial, tales como
hipertelorismo, paladar hendido, microsomia
hemifacial o senos branquiales. También son
frecuentes las anomalias cerebrales, entre las
que se incluyen retraso mental, hidrocefalia,
agenesia del cuerpo calloso, atrofia cerebral y
extensién intracraneal con presencia de quistes
dermoides en el 16bulo frontal.

El estudio radiolégico mediante tomografia
axial computadorizada o resonancia magnética
nuclear en estos casos permite detectar nume-
rosas alteraciones, incluyendo ensanchamiento
del agujero ciego, crista galli bifida, masas
intracraneales, quistes subcuténeos, erosién
de los huesos contiguos al quiste, separacién
de los huesos nasales, engrosamiento del septo
nasal, defectos de la sutura nasofrontal, au-
mento de la distancia interorbitaria y erosiones
de la lamina cribiforme, entre otras.

El diagnostico diferencial de los quistes y senos
dermoides de la linea media facial debe efec-
tuarse con otras lesiones y tumores benignos
de la infancia capaces de asentar en esta lo-
calizacién (Tabla 2), tales como meningocele,
mucocele del seno frontal, neurofibroma,
tricofoliculoma, lipoma, quiste sebaceo, quiste
de inclusién, hemangioma, etc. También debe
plantearse la posibilidad de un hematoma o in-
flamacién postraumética, inflamaciones secun-
darias a la obstruccién del sistema nasolacrimal
o infecciones locales (forinculo, etc.).

Tabla 2. Diagnéstico diferencial de los quistes

y los senos dermoides de la linea media facial

* Tumores benignos

— Meningocele

— mucocele del seno frontal
— neurofibroma

— tricofoliculoma

— lipoma

— quiste sebaceo

— quiste de inclusién

— hemangioma

e Traumatismos

¢ Infecciones
— fortnculo

¢ Inflamacion
— obstruccion sistema nasolacrimal

El glioma nasal no es una neoplasia maligna,
sino un resto de neuroectodermo ectépico
remanente de la extension del mismo hasta
la nariz en las primeras fases del desarrollo
embrionario (Fig. 7). Pueden existir tractos
fibrosos y fistulas que se extienden al sistema
nervioso central y dan lugar a fugas de liquido
cefalorraquideo’®. Estas raras lesiones se mani-
fiestan poco después del nacimiento en forma
de lesiones externas ubicadas en el puente de
la nariz, en el 60% de los casos, o interna-
mente, remedando un pdlipo nasal (70% de
los casos)'”"'8. Los gliomas nasales externos
se manifiestan de forma congénita o en la
primera infancia como nddulos cupuliformes
solidos, de superficie lisa, coloracion rojo-azu-
lada y no comprimibles que, a diferencia de
los encefaloceles, no se transiluminan con la
luz por no contener liquido, y no aumentan
de tamafo con el llanto o las maniobras de
Valsalva o Furstenberg (compresion yugular)
por carecer habitualmente de conexién intra-
craneal'® (Fig. 8).
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GLIOMA

* Tejido nervioso ectépico

* 60% externos; 30% internos
* aspecto angiomatoide

* no se transilumina

* no cambia de tamano

Fig. 8. Glioma nasal.

ENCEFALOCELE

* nasofrontales o frontoetmoidales

* asociacion con otros defectos de
la linea media

* ensanchamiento nasal; masa azu-
lada, pulsatil, reducible; cambia
de tamano con llanto, Valsalva o
Furstenberg (comprensiéon yugu-
lar); transiluminacién positiva

Cerebro

Glioma
extranasal

Encefalocele

Glioma
intranasal

Fig. 7. Glioma nasal: caracteristicas.

Encefaloceles nasales

Los encefaloceles nasales se manifiestan en
el momento del nacimiento o en la primera
infancia en forma de hipertelorismo, ensan-
chamiento de la raiz nasal o, cuando son
mas aparentes, como una masa compresible
blanda, pusatil y de coloracion azulada que se
localiza habitualmente en el puente de la nariz.
Algunos encefaloceles se presentan como una
masa nasal con signos obstructivos, o bien dan
lugar a meningitis debido a una fuga de liquido
cefalorraquideo' . Los encefaloceles nasales
también se describen en la literatura como
sincipitales o anteriores, por contraposicion a
los encefaloceles basales o posteriores, que se
localizan en el occipucio o la region posterior
del cuello. Puesto que estan rellenos de liquido,

Cerebro

Encefalocele
intranasal

Fig. 9. Encefaloceles nasales.
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los encefaloceles transmiten la luz (transilu-
minacion). Presentan una conexién directa
con el sistema nervioso central (Fig. 9), por lo
gue aumentan de tamafo con las maniobras
que incrementan la presion intracraneal tales
como el llanto, la maniobra de Valsalva o la
de Furstenberg. Los encefaloceles nasales se
asocian frecuentemente con otras alteraciones
del sistema nervioso central y defectos de la
linea media.

Los dermoides, gliomas y encefaloceles nasa-
les deben extirparse precozmente y de forma
completa para evitar sus complicaciones in-
fecciosas y, cuando existe una conexion con el
sistema nervioso central, las fugas de liquido
cefalorraquideo y el desarrollo de meningitis.
Los elementos fundamentales del diagnostico
diferencial de estas lesiones se detallan en la
Tabla 3. Deben efectuarse estudios radiolé-
gicos antes de efectuar la extirpacion de las
lesiones para delimitar su extension y estable-
cer la existencia o no de una conexién con el
sistema nervioso central que requeriria una
intervencién neuroquirldrgica para conseguir

la diseccion completa del tracto. La resonancia
magnética proporciona excelentes detalles de
las partes blandas y permite caracterizar los
defectos cerebrales asociados, mientras que la
tomografia axial computadorizada es mas Util
con el fin de evaluar la anatomia 6sea?®?'. El
abordaje neuroquirirgico esta generalmente
indicado cuando el examen histopatoldgico
de un seno dermoide situado por debajo de la
glabela demuestra la existencia de elementos
epiteliales en el margen profundo de reseccion,
mientras que si sélo se encuentra un tracto
fibroso, practicamente puede descartarse la
extensién intracraneal.

En contraste con los quistes dermoides de la
linea media de la nariz, los dermoides locali-
zados en la porciédn lateral de la cresta orbita-
ria presentan un bajo riesgo de extension al
sistema nervioso central y no requieren por lo
general que se practiquen estudios radiolégicos
antes de extirparlos.

Al'igual que en la nariz, los nédulos del cuero
cabelludo localizados en la linea media de

Tabla 3. Diagnéstico diferencial de las masas de la linea media de la nariz y la frente

Dermoide

Encefalocele Glioma

Edad de
presentacion

Infantil; ocasionalmente
en el adulto

Infantil

Cualquier edad

Aspecto Masas lida, con o sin Azul, blando, comprensible;  Rojo-azulado y sélido,
seno: penacho de pelo: puede transiluminarse; no es comprensible y no
pseudohipertelorismo; no aumenta de tamano al se transilumina
transilumina; a menudo se llorar
sobreinfecta

Localizacion Extension intracraneal Afectacion intracraneal Raramente se conecta al

en el 25%

constante

espacio intracraneal
mediante un pediculo
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presentacion congénita o infantil conllevan un
elevado riesgo de extension al sistema nervioso
central. Por lo general, el riesgo asociado a los
nddulos del cuero cabelludo en los nifios es mas
elevado que en los adolescentes y los adultos, por
lo que deben tratarse de forma mas conservado-
ra?223. Algunas alteraciones cutaneas asociadas
a los nddulos del cuero cabelludo, como puede
ser la presencia de un anillo de hipertricosis en el
nino, deberian hacer pensar en la posibilidad de
que exista una conexion profunda.

El diagndstico diferencial de las lesiones con-
génitas o adquiridas que pueden presentarse

como ndédulos del cuero cabelludo en los ni-
fos, con un riesgo variable de afectacion del
sistema nervioso central u ésea se presentan en
la Tabla 4. En este apartado discutiremos tan
solo los ndédulos congénitos de la linea media
que pueden afectar al sistema nervioso central:
quistes y senos dermoides y las variantes de
defectos de cierre del tubo neural o disrafismo
craneal'>2425,

Los quistes dermoides son la causa mas fre-

Tabla 4. Diagnéstico diferencial de los nddulos del cuero cabelludo y riesgo relativo de extension

al sistema nervioso central

Lesion

Riesgo de extension al
sistema nervioso central

Neoplasias — Pilomatricoma Bajo
(benignas y malignas) — Quiste epidermoide Bajo
— Lipoma Bajo
— Osteoma, sarcoma osteogénico Afecta al hueso
— Metastasis Bajo, puede afectar al hueso
— Granuloma eosinofilico Bajo, a menudo afecta al hueso
— Meningioma Elevado si existe extensiéon o

tumor intracraneal

Lesiones vasculares — Hemangioma Bajo
— Malformacién arteriovenosa Variable
— Seno pericraneal Elevado
Lesiones postraumaticas — Quiste leptomeningeo Elevado

— Cefalohematoma

Bajo, afecta al hueso

— Encefalocele o meningocele

— Encefalocele o meningocele
atrésico

— Aplasia cutis congénita
(con colar de pelo o mancha en
vino de Oporto)

— Tejido cerebral heterotopico

Disrafismo craneal

Otras lesiones derivadas por — Quiste/seno dermoide

defectos del desarrollo embrionario
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Elevado

Variable

Variable

Alto

Elevado si se localiza en la
linea media
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cuente de nédulos en el cuero cabelludo en
los nifios y pueden presentarse como nédulos
indoloros de consistencia gomosa, lisos al tacto
y aparentemente fijos a la piel. La afectacion
del sistema nervioso central es mas probable
cuando el dermoide se localiza en la linea
media 0 se asocia con alteraciones cutdneas
tales como un hoyuelo o una depresiéon pun-
tiforme correspondiente a la apertura del seno
(ostium). El propio quiste puede extenderse
intracranealmente o puede existir un tracto
sinusal dérmico profundo, que con mayor
frecuencia aboca a la fosa posterior. Los quis-
tes dermoides de la fosa posterior también
pueden presentarse en el cuero cabelludo en
forma de seno o «granuloma» de localizacion
occipital. Al igual que en la nariz, los quistes 'y
senos dermoides del cuero cabelludo pueden
no ser detectados hasta que se produce una
infeccion local o del sistema nervioso central,
con supuracién o meningitis recidivante?’. Los
quistes y senos dermoides probablemente
se derivan de una separacién incompleta del
neuroectodermo y el ectodermo superficial en
las lineas de fusion embrionaria?>?’.

Disrafismo craneal

El disrafismo craneal se debe a un defecto del
cierre del tubo neural en su extremo rostral,
y sus consecuencias pueden ir desde la ex-
posicion del tejido neural hasta la presencia
maés sutil de un nddulo congénito en la linea
media del cuero cabelludo. Los nédulos con-
génitos de la linea media que se asocian a un
hamartoma capilar y a un collarete anular de
cabello grueso comportan un riesgo elevado
de conexién con el sistema nervioso central
o de malformacion coexistente del mismo?.
Sin embargo, la presencia de un hamartoma
capilar aislado en la linea media del cuero
cabelludo no indican necesariamente la exis-
tencia de ninguin defecto del sistema nervioso
central, especialmente en el nifo que presente
asimismo otros hamartomas capilares tipicos
de la frente y la nuca. La aplasia cutis mem-
branosa es un pequefio defecto congénito del
cuero cabelludo recubierto por una membrana

traslUcida y brillante, alopécica, que a menudo
se asocia con la presencia de un anillo o collar
de hipertricosis en su periferia (Fig. 10). Estas
lesiones habitualmente se localizan en la linea
media. La aplasia cutis membranosa puede
ser una forma de disrafismo craneal en la que
se pierde la conexion con el sistema nervioso
central, por lo menos de forma parcial, durante
el desarrollo embrionario?®. El meningocele
rudimentario o secuestrado y la presencia de
tejido cerebral ectopico constituyen variantes
del disrafismo craneal; en ambos casos puede
existir un collarete de pelo que permite sospe-
char la lesion?. En realidad todas estas lesiones
podrian representar un espectro de defectos del
tubo neural localizados en el cuero cabelludo
(Fig. 11), con grados variables de retencién de
su conexiéon con el sistema nervioso central?.
El cierre del tubo neural anterior es un proceso
continuo que se inicia en la region cervical y
progresa hacia los extremos rostral y caudal
como una cremallera. Este modelo hace dificil
de explicar los defectos que se observan en
determinadas localizaciones en la posicién
media de la cremallera, tales como el occipu-
cio (Fig. 12). Una hipdtesis alternativa es que
el proceso sea discontinuo, con cuatro zonas
de cierre independientes que se corresponden
con las localizaciones de las lesiones disraficas
que se observan en el cuero cabelludo y en la
espalda?*2?,

Fig. 10. Aplasia cutis membranosa.
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Fig. 11. Disrafismo craneal

IR AT

Encefalocele

Meningocele

O e )

Aplasia cutis
con defecto 6seo

Heterotopia de tejido
cerebral

Los nifos con nédulos congénitos localiza-
dos en la linea media del cuero cabelludo y
caracteristicas tipicas de riesgo elevado (Tabla
5) deben someterse a estudios radiolégicos
mediante resonancia magnética o tomografia
axial computadorizada antes de proceder a la
biopsia o extirpacion de sus lesiones. La excisién
de los nodulos del cuero cabelludo a ciegas a
través de una incision, como se hace en el caso
de los quistes tricolemales del adulto, debe
efectuarse con cuidado en los nifos, aunque
no existan factores de riesgo de extension al
sistema nervioso central ni se haya demostrado
la existencia de conexiones con el mismo en
los estudios radiolégicos, puesto que pueden
pasarse por alto tractos de conexion delgados
que sélo se hacen aparentes en el momento
de la cirugia®.
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Meningocele
rudimentario

Aplasia cutis
sin defecto 6seo

* El cierre del tubo neural es un
proceso discontinuo que da lugar a
lesiones disréficas en la linea media
frontonasal, la linea sagital, la region
occipital, la regién cervicodorsal y la
region lumbosacra.

Fig. 12. Cierre discontinuo del tubo neural.
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Tabla 5. Signos cutaneos de disrafismo

* Alto riesgo

— hipertricosis

— hoyuelos

— acrocordones, pseudocolas, colas
— lipomas

— hemangiomas

— aplasia cutis o cicatriz

— quiste dermoide o seno

* Bajo riesgo

— telangiectasia

— malformacion capilar
— hiperpigmentacién

— nevus melanociticos
— teratomas

Algunos de los nédulos del cuero cabelludo y
de la nariz, las lesiones congénitas de la linea
media localizadas en la espalda y la regién pos-
terior del cuello presentan un riesgo elevado de
extension a la médula espinal, especialmente si
existen factores de riesgo. El riesgo de extension
al sistema nervioso central es elevado aunque
no exista un nédulo o un orificio sinusal; con las
lesiones intrarraquideas profundas pueden aso-
ciarse otros signos cutaneos inespecificos tales
como la hipertricosis?®*. La regién lumbosacra
de la columna vertebral representa la localiza-
cion mas frecuente de disrafismo espinal, un
grupo de defectos resultantes del desarrollo
embrioldgico anormal del raquis (Tabla 6).
Raramente puede aparecer disrafismo espinal
en la region cérvico-toracica, manifestandose
en la regién posterior del cuello y la porcién
superior de la espalda’’.

Las alteraciones intrarraquideas que no se aso-
cian con una masa en la espalda se denominan
disrafismo espinal oculto y las manifestaciones
dermatoldgicas pueden ser su Unica expresion.
El disrafismo espinal oculto debe diferenciarse

del disrafismo espinal asociado con una masa
subcutanea (por ejemplo mielocistocele) o con
la presencia de tejido neural en contacto con el
exterior (por ejemplo mielomeningocele)®?.

En los pacientes con disrafismo espinal oculto
pueden observarse diversas anomalfas intra-
rraquideas, entre las que se incluyen el seno
dérmico dorsal, el quiste dermoide, el lipoma
lumbosacro con médula anclada, los lipomas
espinales o la diastematomielia (hendidura en
la médula espinal, asociada frecuentemente
con un septo éseo o fibroso). Estas lesiones
pueden dar lugar a dafo de la médula espinal
por la limitacion en la movilidad de la misma
debido a un efecto de masa o de traccién o
por una combinacién de ambos factores. Nor-
malmente la médula espinal asciende dentro
de la columna vertebral durante el crecimiento
lineal del nino. Si la médula espinal esté fijada
anormalmente por una masa, una banda o un
espoldn intrarraquideo, (por lo general locali-
zado en su extremo distal, el cono), se produce
una isquemia crénica debida a la traccion de la
médula conforme crece el nifio. Este fendmeno
se conoce como sindrome de la médula ancla-
da y puede dar lugar a secuelas neuroldgicas
permanentes, como pueden ser una vejiga
espastica o la hipotonia de las extremidades
inferiores, que pueden prevenirse o incluso
revertirse mediante el tratamiento quirdrgico
de la médula anclada33.

Tabla 6. Defectos del disrafismo espinal

— meningocele

— mielomeningocele
— mielosquisis

— espina bifida oculta
— diastematomielia

— diplomielia

— cono anclado

— lipoma intraespinal
— lipomielomeningocele
— quiste dermoide

— seno dérmico
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El disrafismo espinal se debe al desarrollo
defectuoso de la linea media dorsal, con fu-
sion incompleta del tubo neural y los huesos
vertebrales. También puede existir una separa-
cion incompleta del ectodermo superficial del
neuroectodermo o el mesénquima perineural,
o bien el crecimiento anormal de restos celu-
lares que dan lugar a un quiste dermoide?*32,
Tanto si el proceso de fusion del tubo neural
es continuo como intermitente,tal como se ha
descrito en la seccion referente al cuero cabe-
lludo, la colummna vertebral caudal constituye
una localizaciéon critica para el desarrollo del
tubo neural y estructuras vitales tales como el
sistema genitourinario. En el &rea lumbosacra
se producen muchas secuencias de desarrollo
complejas cuyas alteraciones dan lugar a diver-
sos defectos de esta region, entre los que se
incluye el disrafismo espinal.

El disrafismo espinal oculto es relativamente
raro y puede presentarse en el momento del
nacimiento en forma de alteraciones cutaneas
aisladas o asociadas a alteraciones sistémicas,
incluyendo déficits neuroldgicos tales como
hipotonia o espasticidad de las extremidades
inferiores y anomalias ortopédicas tales como
escoliosis y pie zopo. En algunos casos la pre-
sentaciéon de las manifestaciones neurolégicas
es tardia, en forma de incontinencia urinaria
o fecal, infecciones recidivantes del tracto uri-
nario, debilidad en las extremidades inferiores,
atrofia, transtornos de la sensibilidad o la mar-
cha, escoliosis o pie zopo, que pueden deberse
a la lesion cronica de los nervios espinales
debido a un efecto compresivo o de traccion,
como ocurre en la médula anclada.

En la regién lumbosacra pueden presentarse
diversos signos cutaneos asociados a disrafismo
espinal, tanto de forma aislada como combi-
nados. El signo que se reconoce con mayor
frecuencia en el momento del nacimiento es
la hipertricosis, que a menudo se asocia con
diastematomielia?®32. Puede observarse un
tridngulo de pelos terminales de gran calibre

238

(cola de fauno) o un penacho de lanugo. Los
lipomas subcuténeos constituyen la manifes-
tacion cutdnea mas frecuente del disrafismo
espinal; son blandos, de contorno redondeado
y se localizan generalmente en las proximidades
de la linea media. La piel suprayacente puede
ser normal o anormal, con cualquiera de los
signos que se detallan en la Tabla 5'>293°, Los
hoyuelos y senos se localizan por lo general en
la linea media de la regién lumbosacra'y a me-
nudo estan adheridos a los huesos subyacentes.
Pueden observarse otros signos cutaneos tales
como hipopigmentacion, nevos melanociticos
y aplasia cutis.

Se debe pensar en la posible existencia de un
disrafismo espinal oculto cuando se observan
lesiones vasculares localizadas en la linea media,
incluyendo hemangiomas lumbosacros, man-
chas en vino de Oporto y telangiectasias?. Los
hemangiomas lumbosacros pueden asociarse
con otros defectos congénitos tales como ano
imperforado, anomalias renales, alteraciones
de los genitales y defectos del sacro®. La pre-
sencia de ano imperforado constituye por si
sola un factor de riesgo de disrafismo espinal
oculto, al que se asocia en un 14% de los ca-
s0s>>. También pueden asociarse a disrafismo
espinal oculto diversas neoplasias benignas y
malignas de la region lumbosacra (teratomas,
ependimomas, neurofibromas plexiformes,
etc.), que pueden extenderse al sistema ner-
vioso central.

Las manchas mongédlicas, la presencia de
depresiones o senos en la hendidura inter-
glUtea y la presencia de hoyuelos superficiales
localizados por fuera de la linea media en la
region lumbosacra son lesiones relativamente
frecuentes que se asocian con un riesgo muy
bajo de extensidn al sistema nervioso central.
Los hoyuelos en la hendidura interglitea casi
siempre representan restos pilonidales y no
tienen conexion con el sistema nervioso cen-
tral*®. Por norma general, las lesiones localiza-
das en la hendidura interglttea no requieren
una evaluacién adicional. La cara posterior
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del cuello es otra localizacion frecuente de
malformaciones capilares benignas que no se
asocian con disrafismo espinal oculto. Cuando
si se produce dicha asociacion, por lo general
coexiste con otras alteraciones de la linea media
tales como depresiones puntiformes, hoyuelos
o hipertricosis®'.

Las manifestaciones cutaneas del disrafismo
espinal oculto pueden presentarse de forma
aislada y en ausencia de conexion con el sis-
tema nervioso central®®. Sin embargo, debido
a las implicaciones del diagnoéstico tardio del
disrafismo espinal oculto, deben efectuarse
siempre estudios radioldgicos para descartar
la presencia de afectacién profunda. La reso-
nancia magnética es el método ideal para el
estudio del disrafismo espinal oculto porque
proporciona la maxima definicion posible en el
estudio de partes blandas. Cuando se identifi-
gue un seno o quiste dermoide debe remitirse
al paciente inmediatamente al neurocirujano

para evitar la aparicién de infecciones locales
o del sistema nervioso central y el dafo de
los nervios espinales debido a la traccién o la
presion. El tratamiento quirdrgico precoz de
la médula anclada puede prevenir las lesiones
neuroldgicas asociadas con esta malformacion,
e incluso conseguir la recuperacién parcial de
las ya establecidas. En la mayoria de los casos
se recomienda la reparacion inmediata después
del diagnéstico para evitar el deterioro neuro-
l6gico de los pacientes?®.

Las lesiones de la linea media en la infancia
representan alteraciones del desarrollo embrio-
l6gico, frecuentemente asociadas con defectos
neurolégicos. El reconocimiento y diagnostico
precoz de estas lesiones permite minimizar las
posibles complicaciones y secuelas derivadas de
estas lesiones o de su abordaje intempestivo, y
posibilita un tratamiento quirdrgico que puede
prevenir el desarrollo de lesiones neurolégicas
potencialmente graves e irreversibles.
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