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RESUMEN:

OBJETIVO: El branquioma es un tumor poco frecuente, con un nimero limitado en la literatura internacional. Se hace una
revision de la literatura sobre el tema. METODO: Un caso de branquioma es presentado en un paciente de 47 anos de edad, es
reportado en este estudio. El paciente consultd por presentar un quiste cervical, con aumento de volumen stbito, que mejora con
tratamiento médico sin desaparecer. Es evaluado en centro asistencial donde le realizan biopsia excisional. Siendo realizado estudio
histolégico con hematoxilina y eosina e¢ inmunohistoquimica. RESULTADOS: El diagnéstico de branquioma fue hecho por
presentacién clinica y bajo criterios de Martin modificado por Khafif e inmunohistoquimica. CONCLUSION: El branquioma
o carcinoma branquiogénico es un tumor raro, que presenta dificultad diagndstica preoperatoria. Es importante tener en cuenta
este diagndstico y diferenciarlo de un carcinoma metastdsico escamoso.

PALABRAS CLAVE: Branquioma, carcinoma branquiogénico, metastisico, cuello.

ABSTRACT:

OBJECTIVE: The branquioma is a rare tumor, with a limited number reported in the international literature. A review of the
literature is made for us. METHODS: A branquioma case is presented in a patient 47 years old man, reported in this study. The
patient consulted for a cervical cyst with sudden increase in his volume, which improves with medical treatment without disappear.
He is evaluated in a hospital center, when they have performed excisional biopsy. It was made study of the hematoxylin and eosin
and the immunohistochemistry. RESULTS: The branquioma diagnosis was made by clinical presentation and the Martin ’s criteria
modified by Khafif and for the immunohistochemistry. CONCLUSION: The branchioma or the branchiogenic carcinoma is
a rare tumor, which is difficult to diagnose preoperatively. It is important keep this diagnosis and differentiates of metastatic
carcinoma.

KEYWORDS: Branchioma, branchiogenic carcinoma, metastatic, neck.

INTRODUCCION

Los quistes de la hendidura branquial, también conocidos como quistes linfoepiteliales branquiales,

normalmente se encuentran presentes en la infancia tardia o en la edad adulta temprana N
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Los quistes branquiales pertenecen a un grupo de patologias de contenido liquido, que se desarrollan en
la region lateral del cuello, como resultado de la proliferacién de células epiteliales y restos del segundo arco
branquial o del seno cervical. Ellos pueden aparecer desde el angulo mandibular, extendiéndose a lo largo del
borde anterior del musculo esternocleidomastoideo hasta la clavicula, y pueden ocasionalmente encontrarse
a nivel de la parétida y la gléndula sub-mandibular

Segun su localizacién ellos son: los quistes y fistulas latero cervicales pueden dividirse en: 1.
Malformaciones supra hioideas: quistes y fistulas de la primera hendidura; 2. Malformaciones infra hioideas:
quistes y fistulas de las segunda, tercera y cuarta hendiduras branquiales @

Aunque pueden estar localizados en lugares menos esperados y en casos esporddicos, tal como lo describié
Cheny col, en la presencia de una masa en nasofaringe que correspondia a un quiste branquial )

Los quistes branquiales son descritos frecuentemente como patologias benignas pero a pesar de estar
presente desde el nacimiento, pueden crecer lentamente hasta hacerse manifiestos en la edad adulta, y debido
a cofactores como el cigarrillo, eventualmente se pueden malignizar ) . Cuando esto ocurre se denominan
branquiomas.

Martin y col, lo definen como aquellos tumores malignos que se originan en remanentes vestigiales de
las hendiduras branquiales, la mayoria de las cuales son epiteliales y por eso son llamados como carcinoma
branquiogénico, aunque pudiera ser més especifico el nombre de branquioma maligno, porque tedricamente
también el tejido conectivo de la pared de los restos de las hendiduras branquiales puede dar origen a una

neoplasia (¢,

Para Batsakis, estos representan solo el 0,3 % de los tumores supraclaviculares ™,

CASO CLINICO

El caso que describiremos a continuacién es un paciente de 47 anos de edad, natural y procedente del Estado
Miranda, que consult6 por presentar lesion cervical izquierda de 4 meses de evolucién y que aumenté de
manera stbita, con dolor y rubor local, acompanado de fiebre no cuantificada. Tenifa como antecedentes
de importancia, adenotonsilectomia en la infancia, y supuesta “re intervencion a los 18 afios por aparente
remanente amigdalino. Fumador de 1 caja cigarrillos al dia hasta la actualidad.

Acude a médico en otro centro asistencial quien describe que al examen fisico evidencia lesién de
aproximadamente 4 cm de didmetro, ubicada en el tridngulo anterior de cuello, anterior al musculo
esternocleidomastoideo en su tercio superior, procediendo a realizar estudio tomografico (Figura 1,2y 3) y
exéresis del mismo.

FIGURA1Y2
TAC de cuello con contraste preoperatorio, corte axial y coronal
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FIGURA 3
TAC de cuello con contraste preoperatorio, corte sagital.

El estudio patolégico describe una lesién ovoidea, de 5 cm x 4 cm de didmetro, quistica de contenido
pardo claro. En interior del quiste y hacia la periferia, drea s6lida de 3,5 ¢m, granular de aspecto semifirme.
Es concluido en esa institucidn como carcinoma metastdsico.

Se hace referencia médica a radioterapia oncoldgica, sugiriendo por este departamento evaluacién por
servicio especializado para discutir el caso segtin hallazgos.

Es evaluado por nuestro centro, donde se realiza anamnesis y posteriormente el examen fisico, exhaustivo
incluyendo nasofibrolaringoscopia no evidenciando tejido amigdalino palatino ni lesiones en el tracto aéreo
digestivo superior. Al tacto intraoral, de orofaringe incluyendo base de lengua, no se palpaban lesiones. Se
observa estudio de TAC de cuello con contraste intravenoso, con cortes axiales, coronales y sagitales, previa
a intervencién, mostrando una lesién mixta, de 4 cm de didmetro, por delante del esternocleidomastoideo,
nivel II, con algunas adenopatias en el mismo nivel y Il entre 1 cmy 1,5 cm, no confluentes. No se observan
tumoraciones en el resto del estudio. En la tomografia realizada en nuestro centro, no se observan lesiones,
a tres meses de la extirpacion de la lesion (Figura 4).

FIGURA 4
TAC de cuello con contraste 3 meses posoperatorio, transversal

Seguidamente se solicita revisién de liminas y bloques de parafina realizada en el otro centro asistencial.

La revision realizada por servicio de anatomia patologia de nuestro centro, evidencia un nédulo con capsula
fibrética que muestra en su interior un carcinoma de células escamosas de aspecto basaloide con dreas s6lidas
y quisticas (Figura 5).

A8
FIGURA 5.
Células escamosas de aspecto basaloide, con dreas sélidas y
quisticas. Compatible con carcinoma branquigénico o branquioma.
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No observan tejido ganglionar linftico remanente, por lo que infieren que los hallazgos son compatibles
con neoplasia primaria originaria de un quiste branquial complementando con realizacién de estudio de
inmunohistoquimica, el cual result6 positivo para citoqueratina 34BE12, P63 y citoqueratina 7.

FIGURA 6.
Inmunohistoqul'mica, positivo para citoqueratina 34BE12, P63 y citoqueratina 7.

DISCUSION

Los quistes branquiales fueron descritos por primera vez en 1789 por Hunczowski (8). Suelen ser lesiones

9 > 10, 11) Generalmente

de contenido liquido en la regién lateral del cuello, soliendo ser benignas (
diagnosticados en la segunda y tercera década de la vida, que pueden encontrarse en los pacientes de edad
avanzada. Si el paciente es mayor de 40 afios, las lesiones solitarias quisticas del cuello son sospechosas de

céncer, siendo en orden de frecuencia de aparicién, el carcinoma nasofaringeo oculto, carcinoma papilar
tiroideo o algunos sub tipos de lengua 12),

Estas anomalfas derivadas del aparato faringeo (branquial) son quistes, senos o fistulas, originadas a
expensas del complejo hendidura, membrana, bolsa o apéndices cutdneos, con o sin cartilagos, derivados de
los arcos faringeos (branquiales) (13)

El aparato branquial consta de seis arcos mesodermales separados por hendiduras branquiales
externamente ¢ internamente por ectodérmicas bolsas endodérmicas. Se forma durante el tercero a séptimo
semanas de vida embrionaria y contribuye a muchos componentes de la cabeza y el cuello (14)

Existen dos teorias que describen la embriogénesis de las anomalias branquiales que son las més aceptadas.
Una de ellas es la teoria de restos de células: donde las células ectépicos atrapados en el aparato branquial

pueden formar quistes branquiales (15)

. La otra es la teoria de remanente vestigial: el cual contempla
que durante el desarrollo de los arcos branquiales, el segundo arco sufre una expansién mayor hacia abajo
alcanzando el sexto arco branquial. Asi se crea una cavidad, el seno cervical, en la cual se juntan los segundo,
tercero y cuarto surcos ectobranquiales. El seno cervical se llena normalmente durante el desarrollo y ocurre
como resultante de la reabsorcién incompleta de esta cavidad, los quistes y fistulas del seno cervical. Los
quistes que derivan del aparato branquial no desaparecen durante la embriogénesis (16)

Actualmente, existe la teorfa de la inclusion: las anomalias del sistema branquial pueden surgir de la
transformacion quistica de la linfa de un nodo o de restos sistema branquial, causada por el virus del papiloma
humano (VPH) jugando un papel mucho més preponderante hoy en dia en las enfermedades neoplasicas de
cabezay el cuello de lo que se crefa (17).

Los quistes y fistulas infra hioideas se presentan bajo dos formas principales: las fistulas y los quistes. Las
fistulas que pueden ser de varios tipos segun la extensién del defecto de reabsorcion alo largo del trayecto de
la segunda hendidura: a las fistulas cutdneas externas se recubren de un epitelio escamoso puesto que son de

origen ectobldstico, estas pueden ser ciegas o estar en comunicacién con un quiste. Las fistulas internas a la
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altura de la regién amigdalina pueden comunicarse con un quiste (revestido de epitelio glandular) o realizar
una fistula completa poniendo en comunicacién la mucosa y la piel. El trayecto de estas fistulas completas
pasa entre las estructuras de los segundos y tercer arcos; es decir entre las cardtidas interna y externa, por
encima del XII'y del IX, por debajo del ligamento estilohioideo para alcanzar la region de la amigdala palatina
cerca de la fosa de Rosenmiiller. Los quistes ocurren cuando hay un defecto de reabsorcién sobre una parte
del trayecto sin comunicacién cuténea ni faringea. Esta resefia anatémica y embrioldgica condiciona por lo
tanto la técnica quirtrgica (18)

Otro aspecto a considerar es que entre el 2 % y el 5 % de las lesiones ganglionares cervicales ocurren en
el contexto de un carcinoma metastédsico de origen desconocido, y que hasta en el 25 % de estos el origen se

encuentra en las amigdalas palatinas 1. La diferenciacién entre ambas entidades suele ser dificil, porque

en el quiste branquial el carcinoma suele rodearse de un intenso infiltrado linfocitario dificil de diferenciar

20) , proponen criterios

del tejido linfoide remanente de un ganglio metastasico. Martin y col, en 1950 (
diagnésticos para el carcinoma escamoso de quistes branquiales, los cuales son: 1. Localizacién en la regiéon
anatémica donde se originan los quistes branquiales. 2. Aspecto histoldgico del tumor compatible con su
origen de restos branquiales. 3. Sobrevivir al menos 5 afios después del diagndstico, sin que se identifique
tumor primario en los exdmenes paraclinicos. 4. Presencia de un carcinoma en la pared de un quiste epitelial
identificable. 5. Identificar una zona de transicién entre el epitelio normal del quiste y el carcinoma y 6.
Ausencia de un tumor primario maligno, después de una exhaustiva evaluacién del paciente. Sin embargo,
han sido desestimados por algunos autores, argumentando que la espera que trascurra por lo menos 5 afios de
seguimiento, para decir que no exista evidencia de carcinoma primario, es un criterio que resulta impréctico
y dificil de cumplir @V,

Pero no fue hasta el 1882, en que Von Volkmann, sugiri6 que algunos tumores malignos de la regién lateral

del cuello pudieran originarse en quistes branquiales ¢ !+ 22

, siendo el principal diagnéstico diferencial las
metdstasis de carcinoma escamoso en ganglio.

En 1989 Khafif'y col, sugieren nuevos criterios ¢ introducen la importancia de observar la transicion entre
el epitelio no displésico y la lesién neoplésica, dando de esta forma mas relevancia a la evaluacién histoldgica
en el diagndstico de estas lesiones (20) haciendo referencia que lalocalizacién del tumor en la regién donde
habitualmente se encuentran los quistes branquiales: borde anterior del musculo esternocleidomastoideo,
debe haber consistencia entre el tipo histoldgico y el tejido del quiste branquial, identificacidon de la transicién
entre el epitelio escamoso normal de quiste y el carcinoma, ausencia de tumor primario maligno, después de
la evaluacién exhaustiva del paciente, incluyendo estudios endoscopicos, radioldgicos y biopsias.

En cuanto a los estudios imaginoldgicos Goyal y col (1) sugieren que las caracteristicas tomograficas de
los quistes branquiales difieren significativamente de las metéstasis por carcinoma de células escamosas a los
ganglios linfaticos. Los quistes branquiales tienden a ser mas grandes y mas homogeneidad, ademas de ser
menos propensos a tener tabiques o diseminacidn extracapsular en comparacion con los ganglios linfaticos
metastasicos. La TAC con contraste yodado hidrosoluble intravenoso, es una técnica de imagen utilizada a
menudo por los otorrinolaringélogos y cirujanos de cabeza y cuello para identificar y evaluar en detalle al
paciente que se presenta con una masa en el cuello. Juega un papel importante en el estadiaje clinico y eso
determinard el tratamiento a seguir. Un estudio realizado en el 2012 reveld que el 31 % de los pacientes con
ganglios linfaticos metastasicos tenfa una adenopatia quistica de aspecto benigno con extensién extracapsular
o tabiques. Por el contrario, el 38 % de los pacientes con quistes branquiales tenia rasgos agresivos que
imitaban lesiones malignas, con tabiques o propagacion extra capsular del quiste. Es por ello que se requiere
un alto nivel de sospecha clinicay de pericia en el manejo del paciente que nos consulta con una masa quistica
en el cuello ®.

Los branquiomas deben ser tratados con reseccién oncoldgica mas diseccion radical de cuello, estdndar
o modificada dependiendo del compromiso tumoral en la anatomia circundante. La radioterapia se ha
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empleado como tratamiento adyuvante, aunque es controversial sobre todo en pacientes ganglios negativos.
Debe ser empleada en forma rutinaria en presencia de enfermedad metastasica cervical y en aquellos casos
cuando ocurre recidiva de la lesién 2.

En nuestro pais, han sido reportados casos de quiste branquial diagnosticados en servicios de cirugia general
4 en adolescentes, lesiones tipicas en el borde anterior del musculo esternocleidomastoideo, resecando los
mismos hasta la pared faringea a nivel de la bifurcacidn carotidea. Igualmente se ha descrito, quiste branquial
con metistasis de carcinoma papilar de tiroides, tratado en el Hospital Vargas de Caracas en el afio 1999,
donde se evidenci6 este hallazgo en unalesion eco-mixta, estudiada y determinando su naturaleza secundaria,
siendo tratado oncolégicamente con diseccién de cuello modificada mas tiroidectomia total 25)

Recientemente, la determinacién de CT-PET se ha demostrado que confiere ventajas en el diagnéstico de
las metéstasis de primario desconocido 29), Wongy col, reportaron el uso del CT - PET para diagnosticar
més de 30 tipos de cdncer primario en 75 pacientes en los que no se detectd inicialmente por métodos
convencionales clinicos o radioldgicos el tumor primario @7 Por otra parte, el CT - PET es muy ttil en

pacientes sometidos a amigdalotomia (29)  Sin embargo, Ferris y col, refieren que el CT-PET de cuerpo
entero no confiere ventajas de diagndstico en adultos con masas quisticas en el cuello sospechosas, si el tumor
primario es muy pequena 29)

El carcinoma escamoso de origen branquial es una entidad rara de dificil diagndstico, es importante
plantearse el mismo desde el inicio para asi indicar una terapéutica adecuada y es preponderante participar al
patdlogo para que a través de su ubicacion y sospecha, pueda ser diagnosticada esta entidad en forma adecuada,

por medio de hematoxilina eosina y mas modernamente inmunohistoquimica.
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