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Introduccion

La heterotopia del tejido nervioso central a nivel extra-
craneal es una lesién extraordinariamente rara, que se
define como la presencia de tejido neural normal fuera de
la cavidad craneal con o sin asociacién a las meninges.
Cuando ocurre, se presenta en sitios adyacentes a la base
craneal como nasofaringe, érbita, regiéon mastoidea y au-
ricular. De manera excepcional, se han reportado casos
en sitios distantes como lengua, labios y pulmén. Las
primeras descripciones de esta lesién lo consideraban
como variantes de encefalocele y también se ha utilizado
el término de gliomas o gliomatosis para describir lesio-
nes similares.'?

Las heterotopias de tejido neuronal glial son lesiones poco frecuentes que pueden presen-
tarse en cabeza y cuello de manera aislada o asociadas a otras alteraciones congénitas. En
este trabajo se hace el reporte de un caso en un paciente de 7 meses de edad con una lesién
central que emergia a través de una fisura palatina.

Palabras clave: Heterotopia, glial, fisura palatina.

Glial neuronal tissue heterotopias are very rare lesions that can be developed isolated or
associated to other congenital alterations in the head or neck. The literature review and case
presentation of a seven months old patient with a central lesion that emerged from a cleft
palate is presented.
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Las heterotopias neuronales gliales pueden ser una
entidad aislada o en un 25% de los casos relacionadas a
otras anomalias del sistema nervioso central y sindro-
mes de cabeza y cuello. La asociacién de esta lesién con
pacientes con fisura palatina es poco frecuente.?

En este articulo se hace la descripcion de un caso de
heterotopia neuronal glial que emerge a través de una
fisura palatina en un paciente de 7 meses de edad y se
hace una revisién en la literatura.

Reporte de caso

Paciente femenina de 7 meses de edad referida del Servi-
cio de Pediatria y Otorrinolaringologia con el diagndstico
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de fisura palatina completa (FLPC), asociado a un quiste
de retencién mucoso en el septum. Los antecedentes he-
redofamiliares fueron negativos. Es hija de padres jéve-
nes, no consanguineos. Primer embarazo, normoevoluti-
vo, sin complicaciones durante la gestacién. Parto eutoé-
cico, con peso al nacer de 3,475 g, sin datos de hipoxia
neonatal. Fue remitida al Servicio de Cirugia Maxilofacial
para correcciéon del defecto. El examen neurolégico pre-
sentaba leve retraso psicomotriz, con nistagmus hori-
zontal. Los exdmenes preoperatorios fueron normales, y
se programo para intervencién quirdrgica para la resec-
cién de la lesién y el cierre de la fisura palatina.

Ya en el quiréfano, se procedié a explorar el defecto
que consistia en una lesién central en linea media palati-
na, sésil y pulsatil de aproximadamente 2 x 3 cm de dia-
metro (Figura 1). Se realiza una puncién aspiratoria y se
obtiene un liquido de aspecto claro y cristalino de 3 cc.
Mediante tiras reactivas se obtiene una concentracion de
glucosa de 112 mg/dL. Se difiere la intervencién quirtir-
gicay se solicita valoracién por el Servicio de Neurociru-
gia. Se maneja con acetazolamida y antibiéticos. La ima-
gen de resonancia magnética (IRM) mostré un largo de-
fecto desde la porcién inferior de la rodilla del cuerpo
calloso, extendiéndose en sentido caudal a nivel de la
linea media por delante del hipotdlamo hacia la base del
craneo, proyectandose a través de las clinoides anterio-
res, prolongandose a través del paladar superior hacia la
cavidad oral. Se integr6 el diagndstico de un probable
glioma (Figura 2). Méas tarde, neurocirugia procedié al
cierre del defecto neurolégico y toma de biopsia, tenien-
do como resultado una heterotopia neuronal glial (Figu-
ras 3 a 8). El Departamento de Cirugia Maxilofacial cierra
el defecto palatino con técnica de Veau-Wardill. Durante
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el postoperatorio evoluciona favorablemente sin presen-
tar complicaciones por lo que al 4° dia postoperada se
decide su egreso hospitalario por mejoria.

Discusidn
El hallazgo de tejido neuronal heterotépico en la re-

gién palatina asociado con fisuras es considerablemente
raro.* Eumura, en una extensa revision de la literatura

Figura 2. La IRM contrastada que muestra el infundibulo de la hip6fisis
marcadamente alargado acompanando a la lesion que se extiende
caudalmente a través del paladar.

Figura 1. Aspecto intraoral de la lesién que emerge a través de la fisura
palatina.

Figura 3. Mucosa nasal. Trabéculas de tejido nervioso central entre-
mezclados con tejido fibroadiposo de la submucosa. H&E 4X.
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Figura 4. Mismo campo. Inmunohistoquimica para enolasa neural es-
pecifica 4X.

Figura 5. Tejido neural — glial en nidos y fasciculos. Sin meninges,
entre los 4cinos glandulares submucosos. H&E 10X.

mundial con relacién a este tipo de condiciones, infor-
mo sélo 7 casos involucrando fisura palatina en 1999.°
Giannas comunicé un caso mas en el 2004, al igual que
Anjaneyulu.?

Estos defectos se pueden presentar a cualquier edad,
pero con frecuencia se diagnostican en la infancia. En es-
tudios prenatales es dificil su diagnéstico, excepto en el
caso informado por Cohen y Abt de un proceso gestacio-
nal asociado a polihidramnios.*

Se ha considerado que la heterotopia puede ser una
condicién Gnica, pero en un grupo reducido de casos pue-
de acompanarse de micrognatia, glosoptosis, ivula bifi-
da, pectum excavatum, polidactilia, anencefalia, anoma-
lias cardiovasculares y displasias broncopulmonares.?*
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Figura 7. Fasciculos de astrocitos y oligodentrocitos en un fondo fibri-
lar H&E 40X.

Figura 8. Técnica de inmunohistoquimica para PGFA, 40X.
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Clinicamente, las heterotopias neuronales pueden si-
mular otras anomalias congénitas en cabeza y cuello,
como lesiones linfaticas, encefaloceles, meningoceles,
teratomas, quistes branquiales y quistes de retencién
mucosa, como en el presente caso, en donde la lesién
protruye a la cavidad oral.’®

El mecanismo que da origen de esta anomalia es in-
cierto. Su relacién en pacientes con FP se ha tratado de
explicar como un atrapamiento de tejido neuronal duran-
te el desarrollo embrionario en sitios inadecuados. Gian-
nas y colaboradores® han descrito tres elementos mas: a)
Encefaloceles que pierden su conexién intracraneal; b) Islas
de células totipotenciales que dan origen a los tumores
gliales; c) Atrapamiento anormal o migracién de tejido
glial a partir de los bulbos olfatorios.

Estudios recientes han producido avances en el enten-
dimiento de mecanismos en el patrén de desorden de
migracién neuronal, lo que permite saber a nivel molecu-
lar porqué las células gliales migran de manera diferente
generando malformaciones. Shigeaki y colaboradores con-
sideran que el desarrollo de la corteza cerebral es un pro-
ceso complicado que incluye produccién neuronal, mi-
gracion, formacion de circuitos y modificaciones celula-
res activo-dependientes que forman un patrén de desa-
rrollo neural que al modificarse propicia desérdenes en la
migracién celular. Este patrén se ve afectado por cam-
bios en las moléculas que controlan la migracién como
ciclokinasa 5, transmisores de Reeling y doblecortina.”

El tejido neuroglial puede contener elementos sdlidos
y quisticos como resultado de la produccién de fluido
cerebroespinal por el plexo coroideo.® Son por lo general,
aumentos de volimenes firmes, lobulados y de consis-
tencia elastica de tamano variable que puede alcanzar varios
centimetros. Histolégicamente puede contener elemen-
tos gliales maduros, ependima y tejido coroideo entre-
mezclado a mucosa bucal y nasal.® Tal como en los ha-
llazgos histopatolégicos encontrados en nuestro pacien-
te donde se pueden ver trabéculas de tejido nervioso cen-
tral entremezcladas con acinos glandulares y tejido fi-
broadiposo de la submucosa nasofaringea.

La tomografia computarizada (TC) y/o la IRM son in-
dispensables para determinar el origen y dimensién de la
lesién, asi como establecer la posibilidad de una franca
comunicacién intracraneal, que debe ser considerada en
lesiones centrales pulsatiles. Las punciones aspiratorias
en lesiones sospechosamente quisticas ayudan al diag-
néstico pero no son concluyentes y ademas existe el ries-
go de crear fistulas de liquido cefalorraquideo que com-
pliquen el manejo y pronéstico del paciente.*®
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Una vez confirmado el diagnéstico el manejo es la re-
mocién quirtrgica para lesiones pequenas. Las recurren-
cias son raras y se deben en gran medida a resecciones
primarias incompletas. En los casos de comunicacién in-
tracraneal se requiere de craneotomias para el cierre de
los defectos de la base y reseccién externa de los rema-
nentes de lesién. Hasta el momento no existen reportes
de lesiones con transformacién neoplésica.'!'?
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