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Malformaciones congénitas de la faringe
Congenital malformations of pharynx

Dra. Laura Quantin (1)

Abstract

The pharynx has a complex embryological develo-
pment, between the fourth and fifth week of gesta-
tion. It is formed from six branchial or pharyngeal
arches, each of which has a slit on the outside (ec-
toderm) , a core (mesenchymal) and a pharyngeal
pouch (endoderm).

All cervical anatomical structures arise from these
six arches.

Various abnormalities, such as breasts, fistulas and
cysts, among others, can occur during embryologi-
cal development. These are injuries that need to be
considered during the differential diagnosis of head
and neck masses in children.

These abnormalities are caused by the incomplete
closure of the clefts and pharyngeal pouches du-
ring embryogenesis and comprise a heterogeneous
group of congenital malformations.

Surgical resection can sometimes be difficult or

incomplete, resulting in recurrence of the disease
(1,3,5).
This paper has the aim to contribute to the literatu-
re review where the embryological development of
the pharyngeal apparatus is described and , some
of the anomalies that must be considered in the di-
fferential diagnosis of pediatric cervical pathology
are presented.

Key words: Pharyngeal apparatus, branchial ano-
malies, neck masses, cysts, sinuses, fistulas.

Resumen

La faringe presenta un desarrollo embriologico
complejo, entre la cuarta y la quinta semana de ges-
tacion.

Se forma a partir de seis arcos branquiales o farin-
geos, cada uno de los cuales posee una hendidura
en su parte externa (ectodermo), un ntcleo (de me-
sénquima) y una bolsa faringea (endodermo).

Todas las estructuras anatémicas cervicales derivan
entonces de estos seis arcos branquiales.

Diversas anomalias, tales como senos, fistulas y
quistes, entre otras, pueden producirse durante el
desarrollo embrionario. Son lesiones que deben te-
nerse en cuenta durante el diagnostico diferencial
de las masas de cabeza y cuello en la infancia.

Se producen por la obliteracién incompleta de las
hendiduras y bolsas faringeas durante la embriogé-
nesis y componen un grupo heterogéneo de mal-
formaciones congénitas.

La reseccion quirtrgica en ocasiones puede ser di-
ficultosa o incompleta, produciendo recurrencias
de la patologia (1,3,5).

Este trabajo es una revision bibliografica de apor-
te donde se describe el desarrollo embrionario del
aparato faringeo y algunas de las anomalias que se
deben tener en cuenta en el diagnostico diferencial
de la patologia cervical pediatrica.

Palabras clave: Aparato faringeo, anomalias bran-
quiales, masa cervical, quistes, senos, fistulas.

Desarrollo embrionario de la faringe

El aparato faringeo, cuyo desarrollo embriologi-
co se produce entre la cuarta y quinta semana de
gestacion, es un proceso complejo.

Es una estructura formada por seis arcos bran-
quiales o faringeos, cada uno de los cuales posee
una hendidura en su parte externa (ectodermo), un
nucleo (de mesénquima) y una bolsa faringea (en-
dodermo) de los que se originan los distintos com-
ponentes cervicales.

En el embrién se produce un plegamiento cefa-
locaudal, por lo tanto, una porcién de la cavidad
del saco vitelino revestida por el endodermo forma
el intestino primitivo. De este deriva el intestino
faringeo o faringe, que se extiende desde la mem-
brana bucofaringea hasta el diverticulo traqueo-
bronquial.

(1) Principal Consulta del Servicio ORL Hospital de Pediatria Juan P. Garrahan.
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Esta porcion faringea originara 5 bolsas farin-
geas revestidas de endodermo que daran lugar a
diferentes estructuras.

Las bolsas faringeas se desarrollan en una se-
cuencia craneocaudal entre los arcos.

Son cuatro pares bien definidas y un quinto par
que es rudimentario, dependiente de la cuarta bolsa
o puede ser inexistente. La 1? bolsa originara el rece-
so tubotimpanico, que toma contacto con la primera
hendidura faringea (futuro conducto auditivo ex-
terno). La porcién distal forma la caja del timpano y
la porcion proximal forma la trompa de Eustaquio.
La 22 bolsa, con el mesodermo formara la amigda-
la palatina; ésta quedara en una porcion de bolsa
que es la fosa amigdalina. La 3? se diferenciara en
la glandula paratiroides inferior y la region ventral
formara dos masas que daran lugar al timo. La 4°
forma la glandula paratiroides superior y la 5% se
considera parte de la cuarta y da origen al cuerpo
ultimo branquial, que luego, incluido en la glandu-
la tiroides, dara origen a las células parafoliculares
o células C de la tiroides, secretoras de la hormona
calcitonina.

El estomodeo se halla delimitado por arriba por
la placa neural, y caudalmente por la placa cardiaca
en desarrollo. Esta separado del intestino anterior
por la membrana bucofaringea, la que rapidamente
se rompe, de modo tal que el estomodeo se comu-
nica con el intestino anterior. Lateralmente se halla
limitado por el primer par de arcos branquiales.

Luego se desarrollaran los arcos branquiales a
partir de la pared faringea; consisten en una proli-
feracién del mesodermo de la placa lateral en esta
region, reforzado por las células de la cresta neural.
Son seis engrosamientos cilindricos que se extien-
den desde la pared lateral de la faringe y pasan por
debajo del piso de ella. De esa manera se unen al
el lado opuesto. Poseen un nucleo central de tejido
mesodérmico cubierto por tejido ectodérmico (ex-
terno) y revestido por tejido endodérmico (interno).

El mesodermo original de los arcos forma los
musculos de la cara y el cuello. De tal manera, cada
arco branquial se caracteriza por poseer sus propios
componentes musculares, los cuales conducen su
propio nervio, y cualquiera que sea el sitio al que
emigren las células musculares llevara consigo su
componente nervioso craneal. Asimismo, cada arco
posee su propio componente arterial.

Los arcos se observan como bultos en la cara
lateral del embrion y se encuentran separados por
fuera por pequefios surcos denominados hendidu-
ras branquiales (1,3,7). Figuras 1y 2 —Tabla 1.
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Figura 1.
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Tabla I. Diferenciacion del aparato branquial (1,2,5,9)

Ubica- Hendiduras Arcos Bolsas faringeas
cién  (Ectodermo) (Mesodermo) (Endodermo)
| Conducto audi- Mandibula, Trompa de

tivo externo M. masticato- Eustaquio, cavi-

rios, N Cr. V, dad timpanica,
Yunque, celdillas
Martillo mastoideas
I Seno cervical de Estribo, M. de Amigdalas
Hiss expresion facial, palatinas

Apdfisis estiloides,
Hueso temporal,
Lig. estilohioideo,
Hioides (1) N Cr
Vily VilI

1] Seno cervical de Hioides (2), Gl. paratiroides
Hiss M. estilofaringeos inf.
Arteria carétida Timo
interna NCr IX

v Seno cervical de C. tiroides, Gl. paratiroides
Hiss cuneiformes, sup.
NCr X, arco aorti-
co, arteria subclavia
derecha, M. laringeos

V-Vi M. laringeos, Cel. parafolicu-
M. constrictor de lares o “C”
la faringe inferior,
N Cr XI

M: Musculo. N Cr: Nervio craneano. (1) Cuerpo y asta menor. (2) Cuerpo
y asta mayor. Gl.: Glandula. C: Cartilago.
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Anatomia faringea

La faringe es un conducto musculomembrano-
so que se extiende verticalmente desde la base del
craneo hasta la 6 vértebra cervical por detras. Por
delante llega hasta el borde inferior de cricoides
donde se contintia con el eséfago. Mide 14-15 cm
de longitud, aunque durante la deglucidn la faringe
podria acortarse 7 cm.

Esta formada por tres musculos constrictores:
superior, medio e inferior.

El musculo constrictor superior presenta 4 ha-
ces: pterigofaringeo, orofaringeo, milofaringeo y
glosofaringeo. Las fibras inferiores forman con el
musculo del velo del paladar el esfinter faringopa-
latino que cierra el istmo faringonasal durante la
deglucion.

El musculo constrictor medio presenta 2 haces:
queratofaringeo y condrofaringeo; ambos nacen del
asta mayor y menor del hueso hioides respectiva-
mente. Sus fibras inferiores van hasta el borde infe-
rior del cartilago tiroides.

El constrictor inferior de la faringe presenta tam-
bién 2 haces, tirofaringeo y cricofaringeo. El haz
cricofaringeo forma parte del esfinter esofagico su-
perior.

El muisculo estilofaringeo nace de la apdfisis esti-
loides y se entrecruza con las fibras de los musculos
constrictores superior y medio. Su terminacién es
en forma de abanico bajo la amigdala palatina. Es
un musculo elevador de la laringe.

La mucosa esta constituida por 2 epitelios: un
epitelio cilindrico estratificado ciliado, como el de la
fosanasal, anivel delabodveda, las paredes laterales
de la nasofaringe, el orificio tubario, la cara dorsal
del velo del paladar y el vestibulo laringeo; y un
epitelio de tipo escamoso estratificado no queratini-
zado idéntico al de la cavidad oral, eséfago y resto
de la faringe (4vula, pilares, cara anterior del velo).
Las glandulas mucosas se distribuyen en la mucosa
de tipo nasal. Las glandulas salivales accesorias se
distribuyen en el tercio inferior del velo blando. El
tejido linfoide constituye en anillo linfatico de Wal-
deyer.

Se divide en tres niveles:

Rinofaringe o cavum: se comunica con las fosas na-
sales por medio de las coanas. Se extiende desde la
base del craneo hasta el velo del paladar. En esta
zona encontramos el orificio faringeo de la trompa
de Eustaquio.

Orofaringe: se extiende desde el velo del paladar
hasta la linea que se nivela con el hueso hioides.

Hipofaringe: se extiende desde la misma linea ho-
rizontal a nivel del hueso hioides hasta el borde in-
ferior del cartilago cricoides en relacion a la 6* vér-
tebra cervical.

La faringe esta irrigada por la arteria faringea
ascendente, rama directa de la arteria carotida ex-
terna, palatina ascendente rama de la arteria facial,
ramas de la arteria faringea descendente y la arteria
dorsal de la lengua (rama de la arteria lingual). Los
linfaticos de la rino y orofaringe drenan a los gan-
glios retrofaringeos y laterofaringeos ipsi y contra-
laterales, en la cadena yugular alta, en la cercania
del orificio de salida de los pares craneales bajos
por el agujero rasgado posterior, en la base del cra-
neo. Los linfaticos de la hipofaringe drenan en la
cadena yugular media y baja siguiendo el trayecto
de la vena yugular interna hasta llegar al musculo
homoioideo, por lo que son procesos altamente me-
tastatizantes.

La inervacion motora la otorgan el nervio gloso-
faringeo y neumogastrico, salvo el velo del paladar
el cual es inervado por una rama terminal del maxi-
lar inferior (rama del V). La informacién sensitiva es
otorgada por los mismos pares, vago, glosofaringeo
y maxilar inferior (V par) (2). Figuras 3 y 4.




REVISTA FASO ANO 21-N¢2-2014

La faringe posee cuatro funciones: respiratoria,
deglutoria, fonatoria e inmunoldgica.

Su funcién respiratoria consiste en transportar
el aire desde las fosas nasales y la boca hasta la la-
ringe.

La deglutoria es el traslado de los alimentos des-
de la orofaringe al es6fago.

Su contribucién en la fonacién la ejerce funda-
mentalmente el velo del paladar, asistiendo en el
timbre de la voz y la funcién inmunolodgica anida
en el anillo linfatico de Waldeyer.

Malformaciones congénitas de la faringe

Las masas cervicales en los nifios siempre de-
ben obligar a descartar la presencia de tumores o
de una metastasis ganglionar. Debemos recordar
que también los quistes y las fistulas cervicales que
se originan por malformaciones faringeas son fre-
cuentes.

Su localizacion es determinante: Si su ubicaciéon
es central suele tratarse de un quiste tirogloso o
con menor frecuencia de un quiste dermoide. Si su
ubicacién es lateral puede corresponder a quistes
branquiales (lo mas frecuente), a malformaciones
linfaticas o a quistes timicos.

Quiste tirogloso

Las tumoraciones o fistulas de la linea media
habitualmente corresponden a detenciones en la
progresion del esbozo tiroideo en su camino hasta
situarse en su posicion postnatal en la parte anterior

del cartilago tiroides. La glandula tiroides procede
de una invaginacién que ocurre a nivel del foramen
cecum.

Desde alli, desciende por la linea media cruzan-
do el hueso hioides en la profundidad del periostio,
pasando por delante de la membrana tirohioidea
hasta situarse en su posicion definitiva, delante del
cartilago del mismo nombre.

La detencién del desarrollo puede ocurrir a cual-
quier nivel del trayecto, dando lugar a una tumo-
racion blanda, indolora, que aparece a partir de la
adolescencia (por lo general) y que crece progresi-
vamente. Asciende al sacar la lengua. Su contenido
liquido da una imagen caracteristica a la ecografia
oal TC.

La extirpacion quirtrgica debe incluir todo el
trayecto del tiroides para evitar persistencias a me-
dio plazo, incluyendo la parte central del hueso
hioides (3,5). Figura 5.

w

Figura 5.

Quiste dermoide

Suele presentarse como tumoracion submento-
niana con un contenido epidermoide y sus produc-
tos de descamacion. En los nifios esta en relacion
con el hueso hiodes, mientras que en el adulto se
localiza bajo la musculatura milohioidea, en el piso
de la boca.

Persistencia del seno cervical

Los surcos branquiales II, III y IV se agrupan al
engrosar y proliferar el segundo arco branquial, el
cual desciende y los engloba. Se forma asi el seno
cervical de His. Sus paredes se fusionan y se oblite-
ra. En caso de que no exista una obliteracién com-
pleta, se desarrollaran las distintas anomalias.

La persistencia del seno cervical es rara. Existe
una comunicacién que puede iniciarse tras el tiltimo
molar, la fosa amigdalina, o el seno piriforme hasta
las proximidades de la insercion clavicular del mus-
culo externocleidomastoideo (4,6). Figura 6.
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Figura 6.

Fistulas y quistes branquiales

Los pacientes con anomalias de la primera hen-
didura, presentan fistulas por detras y por debajo
de la glandula parétida discurriendo paralelas al
CAE (tipo I) o bien desde el angulo mandibular ha-
cia la unién osteocartilaginosa del pabellon auricu-
lar (tipo II). Un quiste de la 1* hendidura branquial
puede extenderse desde el CAE a través de la glan-
dula pardtida y hacia el triangulo submandibular.
Su trayecto puede atravesar el tronco del nervio fa-
cial. Las anomalias de la segunda hendidura son las
mas frecuentes. Las fistulas discurren desde la fosa
amigdalina hasta la piel de la regién lateral cervi-
cal; caracteristicamente siguen el borde anterior del
musculo esternocleidomastoideo, lo que diferencia
a dichos quistes de las adenopatias. Las anomalias
de la tercera y cuarta hendidura son poco frecuen-
tes y las fistulas aparecen a lo largo del tercio infe-
rior del cuello.

Dichas patologias se manifiestan por un abulta-
miento localizado (quistes) o una fistula que exuda
ocasionalmente o supura si se infecta, en la locali-
zacion caracteristica descrita. Suelen diagnosticarse
en personas jovenes. Las técnicas de imagen em-
pleadas para el diagnostico son la ecografia (de gran
resolucion espacial), la TC y la resonancia magnéti-
ca. El tratamiento incluye la reseccién completa del
quiste y el trayecto malformado (7,10,12). Figura 7.

Figura 7.

Diverticulo faringoesofagico

Un diverticulo es una dilatacion infundibulifor-
me producida en la pared de un 6rgano tubular. Al-

gunos pueden ser resultado de un evento durante
la organogénesis y aparecen en forma congénita o
se pueden adquirir como resultado de la traccién
sobre la pared de la viscera, por una adherencia o
proceso inflamatorio. Ambos tienen como carac-
teristica que su pared esta formada por todas las
capas del drgano. Existen también los que son pro-
ducidos por aumento de la presion intraluminal y
caracterizados porque la mucosa se hernia a través
de un defecto en la capa muscular que no participa
de la pared del diverticulo.

El diverticulo faringoesofagico, hipofaringeo
o de Zenker, es una lesiéon muy particular que se
localiza en la cara posterolateral de la union de la
faringe con el es6fago, como una herniacién de la
mucosa esofagica a través de las fibras oblicuas del
musculo constrictor inferior de la faringe y las fibras
transversas del musculo cricofaringeo (triangulo de
Killian). Fue descrito inicialmente por el cirujano
inglés Ludlow, en 1769 (1). Sin embargo, en 1874 el
cirujano aleman Zenker publicé una revision de 22
casos y se le otorgd su nombre (8,9). Figura 8.

Figura 8.

Conclusion

Diversas anomalias, tales como senos, fistulas y
quistes, entre otras, pueden producirse durante el
desarrollo embrionario.

Es importante tenerlas en cuenta durante la rea-
lizacion de los diagnosticos diferenciales de las ma-
sas de cabeza y cuello en la infancia.

También debemos recordar que la mayoria de
las infecciones profundas del cuello se originan a
partir de un foco en la mucosa aerodigestiva supe-
rior o a partir de un foco dental.

Las anomalias congénitas corresponden al 2%
de las causas.

La presentacion clinica es bastante similar, inde-
pendientemente de la etiologia y en muchas ocasio-
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nes no basta con la clinica para llegar a un correcto
diagnostico etiologico.

La presencia de una infeccién del espacio pro-
fundo del cuello a repeticién es altamente sugerente
de una anomalia congénita, de las cuales aproxima-
damente el 58% derivan del aparato faringeo.

De éstas, las provenientes del IV aparato farin-
geo son extremadamente raras, siendo mas frecuen-
tes en la nifiez, en el lado izquierdo del cuello y en
pacientes de sexo femenino.
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