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pia gástrica es una entidad que aparece más frecuentemen-
te en intestino delgado, vesícula biliar, divertículo de Mec-
kel(1), colon y recto, pero puede encontrarse en pulmones,
laringe, páncreas, vejiga y placenta(2, 3). A pesar de ser una
formación poco frecuente en cualquier localización, es espe-
cialmente rara en cavidad oral(2-7) . En la boca las localiza-
ciones más frecuentes son el suelo de la boca y en los 2/3
anteriores de la lengua(3-5). Se describe más frecuentemen-
te en varones(5). Únicamente encontramos un caso que coin-
cide con fisura palatina(1). Es importante definir ahora tres
conceptos para intentar entender la combinación de estas
dos anomalías. La secuencia deformativa es la malforma-
ción única o primaria que provoca una serie de malforma-
ciones secundarias y/o terciarias, como una verdadera cas-
cada de malformaciones. La agrupación dentro de un mis-
mo paciente de varias malformaciones puede hacer pensar
en una asociación sindrómica. Los síndromes malformati-
vos son producidos por anomalías cromosómicas, defec-
tos genéticos o  agentes externos, como infecciones mater-
nas u otros teratógenos ambientales. Aplicando estos con-
ceptos a nuestro paciente podríamos pensar que la ocupa-
ción de espacio que puede hacer una masa entre las pro-
longaciones palatinas puede ser la responsable de la no fusión
de éstas durante el período embrionario, definiendo así una
secuencia deformativa. La característica aquí es que una
causa única actúa en las primeras fases del desarrollo
embrionario, provocando alteraciones en varios órganos o
sistemas. Presentamos el caso de un niño con heterotopia
gástrica y fisura palatina, además de otras malformaciones
congénitas en principio no relacionadas.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Recién nacido a término, 39 semanas de edad gestacio-
nal, y peso adecuado para su edad, embarazo controlado y
diagnostico intraútero de ventriculomegalia bilateral leve ais-
lada y arteria umbilical única. En la exploración neonatal se
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ABSTRACT: Gastric heterotopia is more frequently in small intestine,
gall bladder, biliary tract, Meckel’s diverticulum, colon and rectum,
but it can be found in other locations. It is especially rare in oral cavity.
We only find one case that concurs with cleft palate. We present the
case of a neonate with gastric heterotopia and cleft palate in addition
to other congenital malformations not related at first. We make a brief
revision of literature, showing the pathogenesis of heterotopia and its
possible association with the cleft palate. 
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INTRODUCCIÓN

La heterotopia es el asentamiento de tejido u órganos
en una localización anormal en el cuerpo. Heterotopia es
sinónimo de coristoma. El tejido heterotópico se puede dife-
renciar del hamartoma en que este último es un tejido com-
puesto por el sobrecrecimiento de células maduras con patrón
desorganizado y un elemento predominante(2). La heteroto-
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reseña: varón con asimetría facial, hendidura palpebral dere-
cha baja, pabellón auricular derecho malformado y despega-
do, tumoración pectoral derecha (que desaparece con el tiem-
po), anquiloglosia y estafilosquisis 3/3. En la primera explo-
ración con laringoscopio se ve una masa que ocupa 3/4 de la
orofaringe dejando más libre la zona izquierda (Fig. 1). Mide
unos 3 cm de diámetro e inicialmente parece que aumenta
con el llanto. A las 24 horas hace un episodio de cianosis, por
lo que se decide intubación orotraqueal. A los 10 días de vida
se realiza resonancia magnética en la que se ve una masa de
origen submucoso y de implantación media en nasofaringe y
parafaringe-paladar blando, fundamentalmente derecho, de
3 cm de diámetro (Fig. 2). En el 4º ventrículo aparece una
lesión intraventricular con ligera hidrocefalia. Se realiza inter-
vención quirúrgica a los 13 días de vida realizando exéresis
de tumor pediculado en orofaringe posterior (Fig. 3) y de
un pólipo también pediculado a ese nivel. El informe anato-
mopatológico de ambas piezas diagnostica la tumoración
mayor como heterotopia gástrica y la pequeña como pólipo
inflamatorio. Un año más tarde se realiza la estafilorrafia (Fig.
4) y se toma biopsia del área de implantación de la masa con
resultado negativo para células tumorales. Actualmente está
asintomático, en seguimiento, y con una válvula de deriva-
ción ventriculoperitoneal debido a una hidrocefalia secunda-
ria a la masa intraventricular que aun no ha sido filiada his-
tológicamente.

DISCUSIÓN

La heterotopia gástrica es rara en la cavidad oral y más rara
aún es su asociación a la fisura palatina. Aunque generalmen-
te son quísticas, también pueden ser sólidas e incluso presen-
tar una fístula que drene a la cavidad oral(3,4). Usualmente se
recubren de epitelio gástrico o intestinal con una capa de mús-
culo liso(1, 4). Khanamornpong y cols. describieron la aparición
de epitelio pancreático en una masa lingual en un niño con fisu-
ra palatina(1). Chi-Cheng y cols. hacen una revisión de los tera-
tomas de línea media en relación con la fisura palatina(7), encon-

Figura 1. Masa dependiente de orofaringe y fisura palatina.

Figura 2. Resonancia magnética en la que se observa tumoración depen-
diente de faringe.

Figura 3. Masa de 8x2 cm con un pedículo de 1 cm.

Figura 4. Cierre de fisura palatina.
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trando hasta 16 casos. En su revisión relatan la asociación entre
los tumores de la línea media y el retraso, o la ausencia, de
fusión del paladar secundario. El desarrollo del paladar se divi-
de en cuatro estadios: 1) migración de las células de la cresta
neural hacia el día 17-20 de gestación; 2) crecimiento de las
prolongaciones palatinas al final de la sexta semana de gesta-
ción; 3) elevación de las mismas durante la séptima semana, y
4) diferenciación del epitelio del paladar y fusión de las pro-
longaciones palatinas y del septo nasal. Cualquier interferen-
cia que ocurra durante estos pasos probablemente resulte en el
fallo de fusión y, por tanto en la fisura palatina(7). Así, los tumo-
res que se desarrollan entre la semana siete y la nueve, impi-
den la elevación y fusión de los palatinos y del septo nasal y
de este modo impiden el cierre del paladar(7, 8). La aparición de
la heterotopia gástrica parece estar en relación con las células
endodérmicas no diferenciadas durante el desarrollo. Hacia
la décima semana de gestación el epitelio columnar se dirige
linealmente en el esófago, y en el quinto mes el epitelio esca-
moso estratificado aparece en el tercio medio del esófago y se
dirige proximal y distal. Si este proceso de migración se detie-
ne, algunas células columnares pueden permanecer después
del nacimiento en tercio superior de esófago o en la boca y así
estas células endodérmicas pueden sufrir una diferenciación
gastrointestinal(2,3,5,9-11). En el caso de los tumores de la línea
media de la lengua se ofrecen otras explicaciones(12). Nichol-
son opina que la metaplasia o diferenciación local de las célu-
las pluripotenciales  podría dar lugar al desarrollo de mucosa
gástrica en la boca(13). En el caso de nuestro paciente se pre-
sentan varias anomalías: tumor cerebral, dismetría facial y torá-
cica, fisura palatina y heterotopia gástrica; es posible que esta
serie de anomalías no se relacionen entre sí y simplemente sean
asociaciones dentro de un síndrome. Por eso, y aunque es más
fácil creer que la masa impide la fusión del paladar, también
se puede pensar que la heterotopia gástrica, en este caso, se ha
asociado a una fisura palatina sin comprometer una al desa-
rrollo de la otra.
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