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Dos casos de quiste de intestino anterior en cavidad oral
Two cases of duplication foregut cyst in oral cavity
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Resumen

Antecedentes y Objetivo. El quiste de intestino anterior es
una entidad congénita poco frecuente. Cuando aparece, su locali-
zacion mds frecuente es el ileon y, aunque pueden aparecer a lo
largo de todo el tracto digestivo, es rara su ubicacién en la cavidad
oral.

A menudo se caracteriza por tres hallazgos principales: pre-
sencia de una capa de musculo liso bien desarrollada, una capa
epitelial tipica de alguna porcion del tracto alimentario, y la unién
intima a alguna porcion del tracto gastrointestinal. Las lesiones
quisticas del suelo de boca en la edad infantil mds frecuentes son
los quistes salivares y las malformaciones linfdticas, ambas en-
globables en el término ranula. Sin embargo hay otras posibilida-
des, y la duplicacidn de intestino anterior, como aparece en los
casos que presentamos, es una de ellas.

Material y Método. Presentamos 2 pacientes en edad pedia-
trica con lesion lingual o de suelo de boca, que tras el estudio de
imagen adecuado fueron operados por via intraoral para la extir-
pacién de la tumoracién. En uno de los casos se usé abordaje cer-
vical para extirpacion de un segundo locus quistico.

Resultados. El estudio anatomopatolégico mostré en uno de
los casos epitelio respiratorio, y en el segundo mucosa géstrica y
epitelio respiratorio.

Conclusiones. La importancia del diagndstico y la extirpacion
completa en este tipo de lesiones viene dada por el riesgo de de-
generacion maligna en la edad adulta.
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Abstract

Background and Objective. The foregut cyst is a rare con-
genital disease. However when it appears its location is, most of
the times, in the ileum and although it can be present throughout
entire digestive tract, it is rare in the oral cavity.

Usually, it is characterized by three major features: presence of
a well developed smooth muscle layer, a typical epithelial layer
of some portion of the alimentary tract, and an intimate join to any
part of the gastrointestinal tract.

The most common mouth floor cysts in childhood are salivary
cysts and lymphatic malformations. Both of them designed within
the term ranula. Although there are other possibilities, and foregut
duplication is one of them, as we present in our clinical cases.

Methods. We present 2 patients in pediatric age with tongue
or mouth floor masses, who after respective radiological study,
were operated by transoral approach to remove the tumor. In one
of the cases transcervical approach was used to remove a second
cyst locus.

Results. The pathological study showed respiratory epithe-
lium in one case, and gastric mucosa and respiratory epithelium in
the second case.

Conclusions. The importance of diagnosis and complete sur-
gical removal in this clinical condition is supported by the risk of
malignant degeneration in adult age.

Palabrasclave ~ Duplicacion intestinal, Quiste intestinal,
Tracto gastrointestinal, Suelo boca,
Tumores boca, Tumores orales pedidtricos.
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Introduccion

El quiste por duplicacion de intestino anterior es una
anomalia congénita rara, con una frecuencia de aparicion
del 0.2% en nifios, " y es ain mds infrecuente su presen-
tacion en la cavidad oral, con un porcentaje de aparicion
del 0.3% en esta ubicacién.”

En la etapa germinativa, la capa endodérmica da lugar
al intestino anterior, medio y posterior. Durante la cuarta
semana del desarrollo embrionario, el intestino anterior
se divide en una porcién ventral, el primordio respirato-
rio y una porcién dorsal, el eséfago y el estémago, con-
tinuando con el desarrollo normal del tubo digestivo.®
Muchas teorias tratan de explicar el origen de las dupli-
caciones. Bremer propone la teoria mas plausible; plan-
tea que durante la sexta semana embrionaria la luz del
tubo digestivo podria ocluirse, en ciertas porciones, por
la proliferacion rdpida de las células epiteliales, formando
vacuolas en la masa celular que, como el intestino, si-
guen creciendo paralelas al eje intestinal. Eventualmente
todas esas vacuolas se retinen para formar la luz normal
del intestino.’ Una anomalia a nivel de la fusion daria
lugar a un quiste de duplicacidn.

Las duplicaciones intestinales estdn descritas a lo
largo de todo el tubo digestivo, desde la boca hasta el ano,
sin embargo suelen encontrarse en el fleon en mas del
40% de los casos. Generalmente son duplicaciones tini-
cas pero pueden ser multiples hasta en un 15% de los
casos. Existen muy pocos casos descritos de localiza-
cién en el suelo de la boca o en la lengua.®

Por su cardcter congénito, las manifestaciones clinicas
suelen aparecer en edades tempranas de la vida. Los sin-
tomas pueden incluir plenitud en la lengua y elevacién
de la misma por compresion, con la subsecuente dificul-
tad para deglutir, hablar y respirar.® Es rara la maligni-
zacién de las duplicaciones del tracto alimentario; en
nuestro conocimiento, estan comunicados 30 casos en la
literatura anglosajona.”

En las tumoraciones del suelo de la boca, el diagnds-
tico suele orientarse primero a entidades como los quis-
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tes de retencion salival o rdnulas, quistes dermoides o
hacia las malformaciones vasculares: arteriales, venosas
o linfaticas.©® Es asi que surge la motivacién de presen-
tar 2 casos de quiste de intestino anterior en la cavidad
oral, por su escasa frecuencia en esta region anatémica y
por la posibilidad de una futura degeneracién maligna.”

El objetivo de este trabajo es describir el enfoque
diagnéstico, el abordaje quirtirgico y el resultado histo-
l6gico en 2 pacientes con una tumoracién sublingual in-
frecuente en edad pedidtrica.

Material y método

Presentamos 2 pacientes en edad pediatrica con le-
siones quisticas sublinguales de etiologia a determi-
nar.

Caso 1. Vardn de 10 afios de edad, sin antecedentes de
interés, que nota 2 meses antes de la primera consulta una
tumoracién sublingual. Dos semanas antes de la consulta,
otro servicio del hospital le realiza una puncién de la le-
sién, evidenciando secrecion mucosa y saliva.

En la exploracién intraoral apreciamos una masa
blanda, no dolorosa, de bordes definidos de 2x1 c¢cm de
didmetro aproximadamente, en base de la lengua. La le-
sioén no se aprecia desde el exterior (Fig. 1). Coincidiendo
con la evaluacidn, el paciente presentaba faringitis aguda
de 1 semana de evolucién y multiples adenopatias en ca-
denas cervicales, palpdndose las dos mayores en ambas
cadenas yugulares superiores, una derecha de 2 cm y la
otra izquierda de 1.5 cm.

A pesar del tamaio de la lesién el paciente no habia
presentado sintomatologia previa importante.

En la resonancia magnética (RM) observamos una
masa biloculada, compuesta por una lesién de 3.8x2.8 cm
de didmetro en el suelo de la boca, a nivel del misculo ge-
niohioideo (locus superficial) y otra lesion de 1.4 x 0.9 cm
de didmetro en la base de la lengua (locus profundo)
(Fig. 2). Segtin informe radioldgico, estos hallazgos eran
sugerentes de malformacién vascular de bajo flujo de tipo
linfatico.

Y .

Fig. 1. Caso 1. Varén de 10 aiios de edad con tumor en base de la lengua y suelo de la boca sin evidencia clinica externa. Adenopatias cervicales muiltiples,

las mayores en region yugular superior bilateral por infeccion respiratoria alta.
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Fig. 2. Caso 1. A. Imagen lateral. B. Imagen basal. Resonancia magnética que muestra masa biloculada en suelo de boca y base de lengua, seiialando lo-

calizacion de las lesiones y dimensiones de las mismas.

Fig. 3. Caso 1. A. Lesion quistica en el intraoperatorio, abordada desde el suelo de boca por via intraoral. B. La lesion, bien delimitada y encapsulada, ex-
traida por el mismo abordaje. C. El lecho residual en la base de la lengua.

\ W\

Ante la duda diagndstica en el contexto de las adeno-
patias cervicales decidimos intervenir quirdrgicamente al
nifio bajo anestesia general e intubacidn nasotraqueal,
procediendo a la extirpacién-biopsia de la lesion locali-
zada en el suelo de la boca por abordaje intraoral, extra-
yendo dicho locus superficial. No evidenciamos comu-
nicacién franca con el locus profundo. La lesién extir-
pada presentaba un aspecto quistico bien encapsulado y
delimitado y media 4.5 cm en su didmetro mayor (Fig. 3).
Preservamos las estructuras vasculares, nerviosas y glan-
dulares adyacentes. El paciente quedd ingresado, y tras
descartar edema en suelo de boca o compromiso de la via

www.ciplaslatin.com

Fig. 4. Caso 1. Aspecto postoperatorio precoz, a los 2 meses de la segunda intervencion. A. Imagen intraoral, B. Imagen basal y cicatriz. C. Imagen lateral.

aérea procedimos a darle de alta hospitalaria a las 48
horas de la cirugia, con tolerancia oral a dieta blanda.

El estudio histolégico mostrd una cavidad revestida
por epitelio respiratorio ciliado con abundantes células
caliciformes intercaladas, identificando frecuentes glan-
dulas seromucosas en el espesor de la pared. Con este ha-
llazgo se informé de quiste de intestino anterior.

En el control ambulatorio a las 2 semanas, la faringitis
habia remitido y no se palpaban adenopatias cervicales, ex-
cepto una yugular derecha menor de 1 cm que desaparecio en
la revision de la semana siguiente. Fueron consideradas ade-
nomegalias reactivas a la faringitis intercurrente.
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Dos meses y medio después de la primera interven-
cién extirpamos el locus profundo, de 1.8 cm de didmetro
mayor, por abordaje cervical anterior mediante diseccién
del platisma e incision del rafe medio del musculo milo-
hioideo, encontrando el margen caudal de la lesion entre
los vientres del musculo geniohiodeo. Disecamos hasta la
base de lengua, logrando la extirpacion del locus.

El resultado del estudio anatomopatolégico confirmé
nuevamente el diagnéstico. En el seguimiento precoz, a
los 2 meses de la dltima cirugia, observamos desapari-
cion clinica de las lesiones, con cicatriz reciente de buena
calidad y sin deformidades intra ni extraorales. La fun-
cién era normal sin secuelas por la cicatriz intraoral
(Fig. 4). No encontramos restos en el seguimiento a los 4
afios de la intervencion.

Caso 2. Varén de 10 meses de edad con lesién en la
zona ventral de la punta lingual observada desde el naci-
miento, de aspecto quistico y de 1 cm de didmetro apro-
ximadamente en su eje mdximo, con coloracién violdcea
y bordes bien definidos (Fig. 5). Desde su observacion
inicial no se habia apreciado crecimiento significativo.

El estudio mediante RM mostré una masa de aspecto
quistico en la localizacién mencionada, de 1 cm de dia-
metro (Fig. 6), y descubrid que la lesion tenia un segundo
locus en la base de la lengua de 1.2 cm de didmetro. Por
las imdgenes impresionaba un contacto del locus pro-

: il
Fig. 5. Caso 2. Varén de 10 meses de edad con lesion de 1 cm en cara ven-
tral de la punta lingual (primer locus).

Fig. 6. Caso 2. Resonancia magnética que muestra el segundo locus quis-
tico en base lingual (situacion y dimensiones de la lesion).
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fundo con la subyacente bifurcacion de la arteria lingual.

Bajo anestesia general con intubacién nasotraqueal y
mediante abordaje intraoral procedimos a extirpar quirtr-
gicamente y de forma completa, por su féacil acceso, el
locus en la punta lingual. Estimamos el tamafio de la pieza
en 1 cm de didmetro y lo enviamos para estudio a Anato-
mia Patoldgica. Dado que el segundo locus era poco acce-
sible por su profundidad en la base de la lengua, reali-
zamos una ecografia intraoperatoria para tener una mejor
valoracién de su relacion con estructuras nerviosas y vas-
culares contiguas, que mostr6 una lesion anecoia parcial-
mente accesible, por lo que decidimos realizar una puncién
aspirativa directa con aguja fina (PAAF) durante la cual se
produjo la rotura del quiste, con expresion de contenido
mucoso que también enviamos a estudio anatomopatold-
gico. Al descomprimir el quiste evidenciamos cierta mo-
vilidad en la cdpsula restante, por lo que procedimos a la
diseccidn y extirpacion de los restos quisticos por el mismo
abordaje intraoral. Sin embargo, para extirpar todos los res-
tos en la base de la lengua fue necesario realizar una fre-
nectomia sublingual e incluir parte del musculo geniogloso
de la lengua, con preservacion del nervio lingual. El cierre
fue directo, con sutura reabsorbible.

Mantuvimos al paciente ingresado, y tras descartar
cualquier complicaciéon postoperatoria, procedimos a
darle el alta hospitalaria a las 48 horas de la intervencion.

El estudio de la PAAF no encontré células malignas y
catalogé a la lesién como mucocele. Sin embargo, el es-
tudio anatomopatoldgico definitivo menciond que la pieza
de la punta lingual media 1 cm y sobre la histologia de
ambas piezas (quiste de la punta lingual y cdpsula de la
base de lengua) describid la presencia de epitelio cilin-
drico ciliado, epitelio escamoso y epitelio columnar mu-
cosecretor, concluyendo que se trataba de un quiste de
intestino anterior (quiste lingual con epitelio respiratorio).

Discusion

Las duplicaciones del tracto digestivo son anomalias
congénitas raras. Ocurren en cualquier sitio del tubo di-
gestivo, desde la boca hasta el ano. Gross, Holcomb y
Farber encontraron una localizacion predominantemente
en ileon en el 33.82% de sus casos (23 de 68 casos).®
Con menor frecuencia, las duplicaciones aparecen en eso-
fago, colon, yeyuno, estomago, duodeno y recto (Fig. 7).
Este estudio reporta una frecuencia del 1.47% de dupli-
caciones de intestino anterior en cavidad oral en adultos
(1 de 68 casos). La mucosa de la duplicacién no necesa-
riamente corresponde a la del tubo digestivo adyacente.
La serie de Gross, Holcomb y Farber encuentra que el
paciente con quiste de duplicacion en la lengua presen-
taba mucosa colénica.”

Los quistes de duplicacion son estructuras esféricas o
tubulares, con tres caracteristicas histoldgicas principa-
les: presencia de una capa de musculo liso bien desarro-
llada, una capa epitelial tipica de alguna porcién del
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1,47%) en cavidad oral

enileon

Fig. 7. Esquema de la distribucién y forma de las duplicaciones intestinales
encontradas por Gross, Holcomb y Farber a lo largo del tubo digestivo
(1952). La localizacién oral es la de menor frecuencia.

tracto alimentario, y una unién intima a alguna porcioén
del tracto gastrointestinal &)

Quan B. Q. y col., en un estudio experimental de ana-
tomia comparada, encontraron que en embriones de
ratas, los quistes de duplicacién estaban asociados a una
notocorda anormal. Afirman que las duplicaciones adya-
centes al es6fago se desarrollaban a partir del intestino, y
que cualquier fallo en la separacidn del intestino respecto
a la notocorda en el tiempo normal podria contribuir al
desarrollo de duplicacién intestinal.®

En la edad pediétrica, los tumores en el suelo de la
boca constituyen una entidad patoldgica infrecuente, in-
cluyendo ranulas, quistes dermoides, anomalias vascula-
res y quistes de duplicaciéon. Debido a estas distintas
posibilidades etioldgicas en la zona sublingual y en el
suelo de la boca, es por lo que inicialmente nuestros
2 pacientes fueron catalogados como portadores de una
ranula simple o una malformacién vascular.©

Ante una masa en esta localizacion, ademas de la
anamnesis y del examen fisico, la literatura® sugiere la ne-
cesidad de una exploracidn por imdgenes con RM, por lo
que procedimos a solicitar este examen en los 2 casos pre-
sentados y a valorar el contenido y forma de la tumoracién
asi como su relacion con los tejidos blandos adyacentes,
para decidir la mejor via de extirpacion en cada paciente.

www.ciplaslatin.com
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Las tumoraciones de la boca, si aparecen en la pri-
mera infancia, suelen ser detectadas por los padres o por
los pediatras que siguen a los nifios. Si no se aprecian cla-
ramente, como pasé en el primer caso que presentamos,
y no generan sintomas ni signos tales como dolor, difi-
cultad a la deglucién, inflamacién, tumor claro, etc., pue-
den pasar desapercibidas durante mucho tiempo; tal fue
el caso de nuestro primer paciente en el que no se detectd
la patologia hasta los 10 afios de edad. El servicio prede-
cesor le habia realizado una ecografia sin evidencia de
delimitacion clara, prosiguiendo la exploracién con una
RM. En el segundo caso realizamos una ecografia in-
traoperatoria del quiste por su mayor profundidad y para
valorar las estructuras vdsculo-nerviosas contiguas. Tho-
mas y col. mencionan que la ecografia es altamente va-
liosa en el diagndstico de masas en el suelo de la boca.®
Schawnke y col. recomiendan realizar un estudio de ima-
genes con RM para una correcta localizacion de las le-
siones en la cavidad oral.® Ademas, hay que considerar
que dado su origen embrionario, podrian mantener co-
municacion con el es6fago cervical o con zonas del tracto
digestivo incluso mds bajas. En el primer caso la RM
mostraba una tumoracién bien delimitada a nivel del
musculo geniohioideo, por lo que optamos inicialmente
por un abordaje intraoral sin poder alcanzar el segundo
locus por esta via, requiriendo en un segundo tiempo
(2 meses y medio después) un abordaje transcervical para
la exéresis completa del segundo locus, que se extendia
desde la base de la lengua hasta los vientres del misculo
geniohioideo, caudalmente. En el segundo caso, el tumor
en el suelo de la boca estaba mal definido, y optamos por
una biopsia con aguja fina guiada por ecografia. Sin em-
bargo fue posible su extirpacion por el abordaje intraoral.
La tumoracidn de la punta lingual se extirpd por la misma
via y de forma directa, al ser de facil acceso. Asi pues,
queda claro que en nuestros casos, la RM nos ayudé a
definir la via de abordaje. Autores como Longo y col.
aconsejan valorar la relacién de la masa con el musculo
geniohioideo en el suelo de la boca como guia para ele-
gir el abordaje transoral o transcervical.'” Decidida la
via de abordaje optamos por la intubacién para contar con
un campo operatorio mas claro. Rucker y col. describie-
ron que este medio de intubacidn es particularmente til
en la poblacion pedidtrica debido a que tienen una cavi-
dad oral pequeiia.'V

Una vez que la duplicaciéon ha sido diagnosticada
debe ser extirpada, atin en el caso de que sea asintoma-
tica, como sucedia en nuestros pacientes, debido a la po-
sibilidad de transformacién maligna. El estudio de Hata
y col. describe que en la literatura estan recogidos 30
casos de duplicacién intestinal con degeneraciéon ma-
ligna: 12 en varones y 20 en mujeres, en edades entre los
12 y los 73 afos (media de 44 afios). Histologicamente,
consistieron en 21 adenocarcinomas, 4 escamocelulares
y 5 tumores carcinoides.” Asi mismo, Babu y col. des-
criben un paciente con duplicacion intestinal que desa-
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Fig. 8. Caso 1: Tincion HE, microscopia 6ptica convencional, vision pano-
ramica. Lesion quistica (locus superficial) sin contenido aparente, con re-
vestimiento con algunos pliegues y una pequeiia cavidad accesoria en la
parte superior de la imagen.

Yrolesiiy R
Fig. 9. Caso 2. Tincion HE, 4X, microscopia 6ptica convencional. Fragmento

de tejido revestido por epitelio escamoso que alberga una formacion quis-
tica en la que se observan varios tipos epiteliales de revestimiento.

Fig. 10. Caso 2. Tincion HE, 10X, microscopia 6ptica convencional. Detalle
a mayor aumento del revestimiento del quiste en el que se observa: flecha
verde: epitelio cilindrico ciliado (izquierda) compatible con epitelio respira-
torio; flecha azul: epitelio escamoso (centro); y flecha roja: epitelio colum-
nar mucosecretor (derecha) compatible con mucosa gastrica.

rrollé un adenocarcicoma secretor de mucina, a la vez
que revisan la literatura refiriendo que el adenocarcinoma
fue el tipo histolégico predominante.!?
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Chandramouli y col. describieron 2 casos de duplica-
cién de intestino anterior en el suelo de la boca y encon-
traron histoldgicamente mucosa gdstrica como epitelio
de la lesién.'® La lesién quistica en el caso 1 también
poseia células cilindricas ciliadas compatible con epite-
lio respiratorio (Fig. 8), sin embargo en el caso 2 encon-
tramos epitelio respiratorio y mucosa gastrica, lo cual nos
hace pensar en un origen de los quistes de duplicacién
durante la cuarta semana del desarrollo embrionario en
la que el intestino anterior se divide en un tracto respira-
torio y otro digestivo (Fig. 9 y 10). La escasa frecuencia
de los casos registrados, no nos permite inferir si los dis-
tintos epitelios encontrados en la mucosa quistica tienen
diferente potencial de malignizacién.!'¥

Finalmente, en las series de Chandramouli, las anoma-
lias asociadas incluian principalmente trastornos cardia-
cos, mielomeningocele, microcefalia, quiste neuroentérico,
hernia diafragmatica, sindrome de Prune Belly y secuestro
pulmonar.'» Nuestros pacientes eran sanos aparte del ha-
llazgo en cuestion segtin el examen fisico pedidtrico. La
historia clinica, que es la determinante en este grupo de
poblacién, indicaba ausencia de patologia. En nifios no es
habitual hacer estudios en ausencia de datos clinicos de
sospecha de enfermedad. Sin embargo, ante la sospecha
clinica de una alteracion en la exploracion fisica o en el
desarrollo normal del nifio, seria razonable ampliar estu-
dios en busqueda de otras malformaciones congénitas aso-
ciadas.

A pesar de que la literatura castellana y anglosajona
describe pocos casos de esta tumoracion en el suelo de
la boca, el quiste de intestino anterior es una entidad que
debemos considerar en nuestra préctica clinica, inclu-
yéndola en el diagndstico diferencial de las tumoracio-
nes en la base de la lengua de los pacientes en edad
pediatrica. Esto nos permitird un correcto abordaje cli-
nico de estas lesiones y su posterior extirpacion completa,
dado el riesgo de degeneracién maligna que implican.

Cifiéndonos al ambiente en el que fueron diagnosti-
cados los 2 casos que presentamos, es importante referir
que el centro donde realizamos el estudio fue el Hospital
Infantil Universitario Nifio Jests, en Madrid, Espafia, con
una normativa de atencion a pacientes menores de 18
afios de edad. En los tltimos 27 afios (ejercicio del autor
senior de este trabajo) sélo se han registrado estos 2
casos.

Conclusiones

A pesar de su poca frecuencia de presentacion, el
quiste por duplicacién de intestino anterior es una ano-
malfa que debe incluirse en el diagndstico diferencial de
la rdnula en los nifios. Se recomienda emplear estudio
de RM en estos casos, no s6lo para una exacta delimita-
cion de la lesion, sino también para definir la via quirtr-
gica de abordaje mds apropiada a cada caso valorando su
relacién con el misculo geniohioideo. Finalmente, la ex-
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