Cabeza y cuello

El mesénquima que interviene en la formacion de la region de la cabeza deriva del me-
sodermo paraaxial y de la laimina lateral del mesodermo, la cresta neural y las placo-
das ectodérmicas. que son porciones engrosadas de ectodermo. El mesodermo paraaxial
(somitas y somitémeras) forma el piso de la caja craneana y una pequefia porcién de la re-
gion occipital (fig. 15-1; véase cap. 8), todos los misculos voluntarios de la regién craneo-
facial (véase cap. 9). la dermis y los tejidos conectivos de la region dorsal de la cabeza, y
las meninges que se encuentran en posicion caudal con respecto al prosencéfalo. La lami-
na lateral del mesodermo forma los cartilagos laringeos (aritenoides y cricoides) y el teji-
do conectivo de esta region. Las células de la cresta neural se originan en el neuroectoder-
mo de las regiones del cerebro anterior, del cerebro medio y del cerebro posterior y emi-
gran en direccion ventral hacia los arcos faringeos y en direccién rostral alrededor del ce-
rebro anterior y la cipula 6ptica hacia la regién facial (fig. 15-2). En estos sitios forman las
estructuras esqueléticas de la region media de la cara y del arco faringeo (fig. 15-1) y los
demds tejidos de estas regiones incluidos el cartilago, el hueso, la dentina, el tendén, la der-
mis, la piamadre y la aracnoides, las neuronas sensitivas y la estroma glandular. Las célu-
las de las placodas ectodérmicas, junto con las de la cresta neural, forman las neuronas de
los ganglios sensitivos craneales quinto, séptimo, noveno y décimo.

La caracteristica més tipica del desarrollo de la cabeza y el cuello es la formacion de los
arcos branquiales o faringeos. Estos arcos aparecen en la cuarta y quinta semana de de-
sarrollo y contribuyen en gran medida al aspecto externo caracteristico del embrién (cua-
dro 15-1 vy fig. 15-3). En un periodo inicial estan constituidos por barras de tejido mesen-
quimdtico separados por profundos surcos, las hendiduras branquiales o faringeas (fig. 15-
3C y también_|5-6). Simultineamente con el desarrollo de los arcos y hendldurae apare-
cen di guna&ﬂ@gmamm&sJ as bolsas farmgeas. a lo Iargo de la> paredes laterales del in-

rrollo de Io:. arcos, las hend:duras y las bolsas farmgeas se parece ala formacmn de las aga—
llas o branquias en los peces y anfibios, el embrion humano nunca posee verdaderas bran-
quias. Por eso al hablar del embrion humano usaremos los términos arcos, hendiduras y
bolsas faringeas.

Los arcos faringeos no sélo contribuyen a la formacion del cuello sino que también de-
sempefan un importante papel en la formaciéon de la cara. Hacia el final de la cuarta sema-
na, el centro de la cara estd formado por el estomodeo, rodeado por el primer par de arcos
faringeos (fig. 15-5). Cuando el embrién tiene 4 semanas y media pueden identificarse cin-
co formaciones mesenquimaticas: los procesos mandibulares (primer arco faringeo), que
pueden distinguirse caudalmente en relacion con el estomodeo; los procesos maxilares
(porcion dorsal del primer arco faringeo) lateralmente al estomodeo; y la prominencia
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Fig. 15-1. Estructuras esqueléticas de la cabeza y la cara. El mesénquima de estas estructuras deriva de
la cresta neural (azul). del mesodermo de la lamina lateral (amarillo) v del mesodermo paraaxial (somi-
tas y somitomeras) (rojo).

frontonasal, elevacion ligeramente redondeada, que se encuentra en situacion craneal con
respecto al estomodeo. El desarrollo de la cara se ve complementado en etapa ulterior con
la formacién de los procesos nasales (fig. 15-5).

~Arcos faringeos

Cada uno de los arcos faringeos estd compuesto por un niicleo central de tejido mesen-
quimdtico, cubierto por su lado externo por ectodermo superficial, y revestido en su inte-
rior por epitelio de origen endodérmico (fig. 15-6). Ademds de mesénquima derivado del
mesodermo paraaxial y de la limina lateral, la parte central de los arcos recibe un signifi-
cativo aporte de células de la cresta neural que emigran hacia los arcos para constituir los
componentes esqueléticos de la cara. El mesodermo original de los arcos forma los mis-
culos de la cara y el cuello. De tal manera, cada arco faringeo se caracteriza por poseer sus
propios componentes musculares, con su propio nervio craneal y, cualquiera que sea el
sitio donde emigren las células musculares, llevaran con ellas su componente nervioso
(figs. 15-6 y 15-7). Asimismo, cada arco posee su propio componente arterial (figs. 15-4
y 15-6). (En el cuadro 15-1 se resumen los derivados de los arcos faringeos y su inerva-
cion.)

PRIMER ARCO FARINGEO

El primer arco faringeo esti compuesto por una porcién dorsal, el proceso maxilar,
que se extiende hacia adelante por debajo de la regidn correspondiente al ojo, y una por-
cién ventral, el proceso mandibular, que contiene el cartilago de Meckel (figs. 15-5y 15-
8A). En el curso del desarrollo, el cartilago de Meckel desaparece, excepto en dos peque-
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Fig. 15-2. A, Micrografia electrénica de barrido que muestra las células de la cresta neural durante su mi-
gracidn hacia la regién facial por debajo del ectodermo, que ha sido extirpado. B. Esquema de las vias
de migracion de las células de la cresta neural desde las regiones del cerebro anterior. medio y posterior
hasta su localizacion final (dreas grisadas) en los arcos faringeos y la cara. También se muestran las re-
giones de los engrosamientos ectodérmicos (placodas) que van a participar con las células de la cresta
neural en la formaci6n de los ganglios sensitivos de los pares craneales quinto (V), séptimo (VII), nove-
no (IX) y décimo (X).

fias porciones en su extremo dorsal que persisten y forman, respectivamente, el yunque y
el martillo (figs. 15-8B y 15-9). El mesénquima del proceso maxilar dard origen mds tar-
de al premaxilar, al maxilar, al hueso cigomatico y a una parte del hueso temporal por
osificacion membranosa (fig. 15-8B). El maxilar inferior se forma de manera andloga por
osificacién membranosa del tejido mesenquimdtico que rodea al cartilago de Meckel. Ade-
mis. el primer arco contribuye a la formacién de los huesos del ofdo medio (véase cap. 16).

La musculatura del primer arco faringeo estd constituida por los misculos de la masti-
cacion (temporal, masetero y pterigoideo). el vientre anterior del digdstrico, el milohioi-
deo, el misculo del martillo (tensor del timpano) y el periestafilino externo (tensor del ve-
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Cuadro 15-1. Derivados de los arcos faringeos y su inervacion

Arco faringeo

Nervio

Miisculos

Esqueleto

1. Mandibular

2. Hioideo

V. Trigémino, division
maxilar inferior

VII. Facial

IX. Glosofaringeo

X. Vago
— Rama laringea supe-
rior (nervio hacia el
4% arco)

— Rama laringea infe-
rior o recurrente (ner-
vio hacia el 6% arco)

masetero, pterigoideo in-
terno y externo} milohio-
deo; vientre anterior del
digastrico; periestafilino
externo (tensor del velo
del paladar) y del martillo
(tensor del timpano)

De la expresion facial (buc-

cinador; auricular; frontal;
cutdneo del cuello; orbicu-
lar de los labios y de los
parpados; vientre posterior
del digdstrico; estilohio-
deo; del estribo

Estilofaringeo

Cricotiroideo; elevador del
paladar; constrictores de la

faringe

Intrinsecos de la laringe

De la masticacién (temporal, Cartilago del cuadrado,

yungue, cartilago de
Meckel, martillo, liga-
mento anterior del mar-
tillo, ligamento esfeno-
mandibular, porcion del
maxilar inferior

Estribo: apdfisis estiloi-

des; ligamento estilo-
hicideo: asta menor y
porcion superior del
cuerpo del hueso hioides

Asta mayor y poreion in-

ferior del cuerpo del
hueso hioides

Cartilagos laringeos (tiroi-

des, cricoides, aritenoi-
des, corniculado y cu-
neiforme)

Neuroporo craneal

Relieve
pericardico

Borde ~°
seccionado
del amnios
Conducto

onfalo-

mesentérico

Pediculo
de fijacion

Placoda |
cristali-
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Prominencia
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Fig. 15-3. Desarrollo de los arcos faringeos. A. A los 25 dias. B. A los 28 dias. C. A las 5 semanas,
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Fig. 15-4. Bolsas faringeas como evaginaciones del intestino anterior, el primordio de la glindula tiroi-
des vy los arcos adrticos.

lo del paladar). La inervacion del primer arco es suministrada por la rama maxilar inferior
del nervio trigémino (fig. 15-7). Dado que el mesénquima del primer arco contribuye tam-
bién a la formacién de la dermis de la cara, la inervacion sensitiva de la piel facial depende
de las ramas oftdlmica. maxilar superior y maxilar inferior del nervio trigémino.

Los musculos de los diferentes arcos no siempre se adhieren a los componentes 6seos o
cartilaginosos de su propio arco. sino que a veces emigran hacia regiones adyacentes. Sin
embargo, el origen de estos miisculos siempre puede conocerse, dado que su inervacién
proviene del arco de origen.

SEGUNDO ARCO FARINGEO

El cartilago del segundo arco faringeo o arco hioideo (cartilago de Reichert) (fig. 15-
8B) da origen al estribo, la apdfisis estiloides del hueso temporal, ¢l ligamento estilo-
hioideo y, ventralmente, el asta menor y la porcion superior del cuerpo del hueso hioi-
des (fig. 15-9). Los misculos del arco hioideo son el misculo del estribo, el estilohioideo,
el vientre posterior del digdstrico, el auricular, y los misculos de la expresion facial.
Todos estos midsculos estdn inervados por el nervio facial, que es el correspondiente al se-
gundo arco.

TERCER ARCO FARINGEO

El cartilago del tercer arco faringeo da origen a la porcion inferior del cuerpo y el as-
ta mayor del hueso hioides (fig. 15-9). La musculatura se circunscribe a los miisculos
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Fig. 15-5. A. Vista frontal de un embridén de 24 dias, aproximadamente. El estomodeo, cerrado tempora-
riamente por la membrana bucofaringea. estd rodeado por cinco prominencias mesenquimaticas. B, Em-
brion algo mayor, visto de frente, donde se ve la rotura de la membrana bucofaringea v la formacién de
las placodas nasales sobre la prominencia frontonasal. C. Micrografia electrénica de barrido de un em-
brién humano similar al que se ilustra en B.

estilofaringeos. Los misculos son inervados por el glosofaringeo, el nervio del tercer ar-
co (fig. 15-7).

CUARTO Y SEXTO ARCOS FARINGEOS

Los componentes cartilaginosos del cuarto y sexto arcos faringeos se fusionan para
formar los cartilagos de la laringe: tiroides, cricoides, aritenoides, corniculado o de
Santorini y cuneiforme o de Wrisberg (fig. 15-9). Los miisculos del cuarto arco (erico-
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Bolsa faringea
Epitelio endodérmico
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Fig. 15-6. A. Arcos faringeos. Cada uno de ellos comprende un componente cartilaginoso, un nervio cra-
neal, una arteria y un componente muscular. B. Micrografia electronica de barrido de la regidn faringea
de un embrién de ratén, donde se ven los arcos, las bolsas y las hendiduras faringeas. Pueden apreciarse
los tres primeros arcos (1, [Ty I1), En la entrada de la cavidad oral se encuentran vestigios de la mem-
brana bucoflaringea (flecha). C. Vista con mayor aumento de los arcos faringeos de un embrién de ratén.,
Los arcos faringeos estin formados por un niicleo central de mesodermo revestido de endodermo por el
lado interno (puntas de flecha) y de ectodermo del lado externo (flechas). Las bolsas v las hendiduras se
producen entre los arcos, en los sitios donde el endodermo y el ectodermo se encuentran en aposicion,
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Fig. 15-7. Cada arco faringeo lleva consigo su propio nervio craneal. El nervio trigémino, que correspon-
de al primer arco faringeo. presenta tres ramas: la oftalmica, la maxilar superior y la maxilar inferior. El
nervio del segundo arco es el facial: el del tercero, el nervio glosofaringeo. Los miusculos del cuarto ar-
co son inervados por la rama laringea superior del vago, v los del sexto arco por la rama recurrente del
nervio vago,

tiroideo, periestafilino externo [elevador del velo del paladar] y constrictores de la fa-
ringe) son inervados por la rama laringea superior del vago, el nervio del cuarto arco.
Sin embargo. los musculos intrinsecos de la laringe reciben inervacion de la rama larin-
gea recurrente del vago, el nervio del sexto arco.

~> Bolsas faringeas

El embrién humano posee cinco pares de bolsas faringeas (figs. 15-6 y 15-10). La ulti-
ma es atipica y a menudo se-taconsidera parte de la cuarta. Dado que el revestimiento epi-
telial endodérmico de las bolsas da origen a algunos érganos importantes, estudiaremos
por separado la evolucion de cada bolsa.

PRIMERA BOLSA FARINGEA

La primera bolsa faringea forma un diverticulo PLd]CUlddO el receso tubotimpinico,
que se pone en contacto con el revestimiento epitelial de la primera héndidura faringea. el
futuro conducto auditivo externo (fig. 15- IU} La porcion distal de la evaginacién se en-
sancha en forma de saco, y a..onsmuye la caja del timpano o cavidad primitiva del oido

. medio, mientras que la porcién proximal no aumenta de calibre y fonn:l_ld trompa de Eus-
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Fig. 15-8. A. Vista lateral de la region de la cabeza y ¢l cuello de un embrion de 4 semanas, que mues-
tra los cartilagos de los arcos faringeos que participan de la formacion de los huesos de la cara y el cue-
llo, B. Diversos componentes de los arcos faringeos en periodo ulterior de desarrollo. Algunos de los
componentes se osifican, en tanto que otros desaparecen o se transforman en ligamentos, El proceso ma-
xilar y el cartilago de Meckel son reemplazados por el maxilar superior e inferior definitivos, respectiva-
mente, cuyo desarrollo se produce por osificacion membranosa,
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Fig. 15-9. Estructuras definitivas formadas por los componentes cartilaginosos de los diversos arcos fa-
ringeos.

taquio o faringotimpanica, El revestimiento de la cavidad timpdnica participa ulterior-
mente en la formacion de la membrana timpénica o timpano (véase cap. 16).

SEGUNDA BOLSA FARINGEA

El revestimiento epitelial de la segunda bolsa prolifera y forma brotes que se introducen
en el mesénquima adyacente. Los brotes son invadidos secundariamente por el tejido me-
sodérmico, y se forma el primordio de la amigdala palatina (fig. 15-10), Entre el tercero
y el quinto mes se produce la infiltraciérgradual de tejido linfatico en la amigdala. Una
porcion de la bolsa no desaparece y se encuentra en el adulto constituyendo la fosa tonsi-
lar o amigdalina.

TERCERA BOLSA FARINGEA

La tercera y cuarta bolsa se caracterizan en el extremo caudal por poseer las llamadas alas
o prolongaciones dorsal y ventral (fig. 15-10). En la quinta semana, el epitelio del ala dorsal
de la tercera bolsa se diferencia en la gldndula paratiroides inferior, mientras que la de la
porcién ventral forma el timo (fig. 15-10). Los primordios de ambas glindulas pierden su
conexion con la pared faringea y el timo emigra entonces en direccion caudal y medial, lle-
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Fig. 15-10. A. Desarrollo de las hendiduras y bolsas faringeas. Obsérvese que el segundo arco crece so-
bre el tercero y el cuarto, de manera que hunde las hendiduras faringeas segunda, tercera y cuarta. B. Los
restos de la segunda. tercera y cuarta hendiduras faringeas forman el seno cervical, que normalmente se
halla obliterado. Adviértanse las estructuras formadas por las diversas bolsas faringeas.

vando consigo a la paratiroides inferior (fig. 15-11). En tanto que la porcién principal del
timo se desplaza rdpidamente hasta alcanzar su situacion definitiva en la parte anterior del
torax, donde se fusiona con su contraparte del lado opuesto, la parte de la cola persiste algu-
nas veces incluida en la gldndula tiroides o en la forma de nidos timicos aislados.

El crecimiento y desarrollo del timo continda después del nacimiento hasta la pubertad.
En el nifio pequeio la gléndula ocupa un espacio considerable en el torax y se sitia detras
del esterndn, y por delante del pericardio y los grandes vasos. Es diificil identificar esta
glandula en personas mayores puesto que se ha atrofiado y ha sido reemplazada por tejido
adiposon personas mayores es dificil identificar esta glindula.

Por tiltimo, el tejido paratiroideo de la tercera bolsa faringea se sitia sobre la cara dor-
sal de la glindula tiroides y forma la glindula paratiroides inferior (fig. 15-11).

CUARTA BOLSA FARINGEA

El epitelio del ala dorsal de esta bolsa forma la gldndula paratiroides superior. Cuan-
do la glindula paratiroides se separa de la pared de la faringe, se fija a la cara dorsal de la
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Fig, 15-11. Migracion del timo, las glindulas paratiroides y el cuerpo ultimobranquial. La glindula tiroi-
des se origina en la linea media a nivel del agujero ciego y desciende hasta alcanzar los primeros anillos
traqueales,

glindula tiroides que estd emigrando en direccién caudal, constituyendo la glindula para-
tiroides superior (fig. 15-11).

QUINTA BOLSA FARINGEA

Es la ltima bolsa faringea que se desarrolla y se Ia suele considerar parte de la cuarta.
Da origen al cuerpo t ultlmnbranqmal que nfds tarde queda incluidoen la glindula tiroi-

des, Las células del cuerpo ultimobranquial dan origen a las células parafoliculares o cé-

lulas C de la gldndula tiroides, las cuales secretan calcitonina, hormona que interviene en
la regulacién de la concentracion de calcid en la sangre.

Hendiduras faringeas

El embrion de cinco semanas se caracteriza por cuatro hendiduras (fig. 15-6), de las cua-
les solamente una contribuye a la estructura definitiva del embridn. La porcidn dorsal de la
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primera hendidura se introduce en el mesénquima subyacente y origina el conducto audi-
tivo externo (figs. 15-10 y 15-11). El revestimiento epitelial en el fondo del conducto con-
tribuye a la formacion del timpano (véase cap. 16).

La proliferacion activa del tejido mesenquimdtico en el segundo arco ocasiona una su-
perposicion sobre los arcos tercero y cuarto. Por tiltimo, se fusiona con el llamado relieve
epicardico en la porcién inferior del cuello (fig. 15-10), y la segunda, la tercera y la cuar-
ta hendidura pierden contacto con el exterior (fig. 15-10B). Las hendiduras forman una ca-
vidad revestida por epitelio ectodérmico, el seno cervieal, el cual desaparece por comple-
to durante el desarrollo ulterior.

Regulacion molecular del desarrollo facial

Como ya se indicé muchas de las estructuras faciales derivan de células de la cresta neu-
ral que emigran hacia los arcos faringeos desde los bordes de los pliegues neurales cranea-

R8 R7 R6 R5 R4 R3 R2 mI Cerebro medio

g Cerebro
Medula anterior

espinal

Caudal P Cefalico

Hoxc —{it
Hoxo —il—l—1

Fig. 15-12. Patrones de migracidn de las células de la cresta neural en los arcos faringeos y expresion de
los genes HOX en las rombomeras del cerebro posterior. Los genes HOX son expresados en patrones su-
perpuestos teniendo en el limite mds rostral el extremo 3", Las células de la cresta trasladan este patron
de expresion de genes HOX a los arcos. El primer arco es invadido también por células de la cresta del
cerebro medio, Estas células expresan el factor de transeripeién OTX2, que contiene un homeodominio.
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les. En el cerebro posterior, las células de la cresta se originan desde regiones segmentadas
denominadas rombdémeras. En el cerebro posterior se encuentran 8 de estos segmentos (R 1
a R8), y las células de la cresta que se originan desde segmentos especificos van a poblar
arcos especificos (fig. 15-12). Las células de la cresta desde R1 y R2 emigran al primer ar-
co, las células desde R4 se dirigen al segundo arco, aquellas provenientes desde R6 y 7 se
localizan en el tercer arco, y aquellas desde R8 se localizan en los arcos cuarto y sexto. Ade-
mis, el primer arco recibe células de la cresta originadas desde el cerebro medio. Muy po-
cas células de las crestas se originan a partir de R3 y R5. La mayor parte de las células de
estas rombomeras experimentan muerte celular por apoptosis, mientras que solo unas po-
cas emigran con células de la cresta originadas desde segmentos adyacentes.

El patrén de los arcos faringeos parece ser regulado por los genes HOX y es impartido
por las células de la cresta neural que migran hacia estos regiones (fig. 15-12), La expre-
sién de los genes HOX en el cerebro posterior se produce con un patrén de superposicion
especilica, de modo tal que la mayoria de los genes en un grupo tienen los extremos 3" en
el limite mds rostral (fig. 15-12). Mediante una secuencia rostrocaudal se establece una re-
lacion temporal para la expresion de los genes HOX dado que los genes en el extremo 3’
son los primeros en expresarse. Ademds, los genes pardlogos, por ejemplo HOXA3, HOXB3
y HOXD3 (véanse cap. 5y fig. 5-22), comparten similares dominios de expresion. Las cé-
lulas de la cresta llevan con ellas este patrén a los arcos, estableciendo el codigo HOX fa-
ringeo. No se conoce el modo como se traduce el c¢6digo para controlar la diferenciacion
de los arcos, pero un patron de genes corriente arriba o corriente abajo debe estar involu-
crado. Sonic hedgehog puede ser uno de los reguladores corriente arriba, dado que se ex-
presa en los arcos y se ha demostrado que regula la expresion de los genes HOX. Los reti-
noides (4cido retinoico) pueden también regular la expresidn de los genes HOX de una ma-
nera dependiente de su concentracion, siendo los genes del extremo 3’ mds respondedores
que los que se encuentran en el 5°, La regulacion se produce a través de elementos que res-
ponden al dcido retinoico (RARES), los cuales son sitios de unién para el dcido retinoico
en las regiones promotoras de los genes HOX. Las deficiencias y los excesos de los retinoi-
des interfieren la migracion y la identidad axial de las células de las crestas del cerebro pos-
terior, produciendo severos defectos craneofaciales.

Ademds de los genes HOX, OTX2 puede participar en la morfogénesis del primer arco.
Este gen, que codifica para un factor de transcripcion importante para el desarrollo del ce-
rebro, posee un homeodominio y es expresado en las regiones del cerebro anterior y del ce-
rebro medio (véase cap. 19). Las células de la cresta neural que emigran desde el cerebro
medio al primer arco llevan activado OTX2 a esta region. Probablemente, los genes HOX y
OTX2 en el primer arco interactiian para originar el patrén de esta estructura.

ORIENTACION CLINICA
Defectos congénitos que involucran a la region faringea
Timo ectapico y tejido paratiroideo
Dado que el tejido glandular derivado de las bolsas pasa por un proceso de migracion,
no es raro que persistan glandulas accesorias o restos de tejido en su recorrido. Esto ocurre
sobre todo con el tejido timico, que puede persistir en el cuello, y con las glindulas

paratiroides. Las glindulas paratiroides inferiores tienen una situacion mds variable que
las superiores y a veces se localizan en la bifurcacién de la arteria cardtida primitiva.
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Fistulas branquiales

Las fistulas branquiales se producen cuando el segundo arco faringeo no crece cau-
dalmente sobre el tercero y el cuarto, y los restos de la segunda, tercera y cuarta hen-
didura mantienen su comunicacion con la superficie por medio de un conducto estrecho
(fig. 15-13A). Esta fistula se presenta en la porcion lateral del cuello, directamente por
delante del muasculo esternocleidomastoideo y sirve de drenaje de un quiste cervical
lateral (fig. 15-13B). Estos quistes son vestigios del seno cervical y suelen estar local-
izados precisamente por debajo del dngulo del maxilar inferior (fig. 15-14). Sin embar-
go, pueden hallarse en cualquier sitio del borde anterior del musculo esternocleidomas-
toideo. A menudo el quiste cervical lateral no resulta visible en el momento del
nacimiento, sino que se hace evidente mds adelante al crecer.

Una anomalia poco frecuente es la fistula branquial interna. En estas circunstan-
cias el seno cervical comunica con la luz de la faringe por un pequefio conducto que
suele desembocar en la region amigdalina (fig. 15-13C). La fistula indica la rotura de la
membrana que separa la segunda hendidura y la segunda bolsa faringea en algin
momento del desarrollo.

Células de la cresta neural y defectos craneofaciales

Las células de la cresta neural (fig. 15-2) son fundamentales para la formacion de
gran parte de la regién craneofacial. En consecuencia, la interrupcion del desarrollo de
las células de la cresta provoca graves malformaciones craneofaciales. Dado que las célu-
las de la cresta contribuyen también a la formacion de las almohadillas endocirdicas

Regién de
localizacion de

las fistulas pre-
Conducto auditivo F:* auriculares F . Fl_ecezol
externo Regi6n de \ @ tubotimpanico
localizacion de' s
quistes y fistulas =T
cervicales
laterales

Amigdala
palatina

y . Fistula
Afigaala branquial
palatina interna
e Quiste
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externa
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Fig. 15-13. A. Quiste cervical lateral que desemboca en la region lateral del cuello por medio de una fis-
tula. B. Localizacion de los quistes y fistulas cervicales laterales por delante del esternocleidomastoideo.
Obsérvese asimismo la region donde se producen las fistulas preauriculares. C. Quiste cervical lateral
que desemboca en la faringe a la altura de la amigdala palatina.
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Fig. 15-14. A. Paciente con quiste cervical
lateral. Este quiste siempre se localiza late-
ralmente en el cuello por delante del muscu-
lo esternocleidomastoideo. Con frecuencia
se encuentra debajo del dngulo del maxilar
inferior y no aumenta de volumen hasta pa-
sados algunos anos.

troncoconales, las cuales tabican el tracto de salida del corazén en un conducto pul-
monar y otro adrtico, muchos recién nacidos con defectos craneofaciales presentan
también anomalias cardiacas, como el tronco arterioso persistente, la tetralogia de
Fallot o la transposicién de los grandes vasos. Lamentablemente las células de la cres-
ta son, al parecer, una poblacién celular muy vulnerable y son destruidas con facilidad
por compuestos del tipo del alcohol y el dcido retinoico. Una causa de esta vulnerabil-
idad podria ser la deficiencia de superoxido dismutasa y catalasa, enzimas que tienen a
su cargo una accién de limpieza para librar a las células de los radicales libres que
pueden destruirlas, Los ejemplos de anomalias craneofaciales en los que participan las
células de la cresta neural comprenden los siguientes:

El sindrome de Treacher Collins (disostosis mandibulofacial) se caracteriza por
hipoplasia malar. a causa del escaso desarrollo de los huesos cigomdticos, hipoplasia
mandibular, hendiduras palpebrales oblicuas, colobomas del pdrpado inferior y malfor-
maciones del pabellon de la oreja (fig. 15-15A). El sindrome se hereda con un cardcter
autosémico dominante, y el 60% de los casos se produce por nuevas mutaciones. En
animales de laboratorio pueden lograrse fenocopias del sindrome mediante la adminis-
tracion de dosis teratogénicas de dcido retinoico, lo cual indicaria que en el ser humano
algunos casos podrian ser causados por este tipo de agentes.

La secuencia de Robin puede aparecer independientemente o junto con otros sin-
dromes y malformaciones. Al igual que en el sindrome de Treacher Collins, en la
secuencia de Robin estin alteradas las estructuras que derivan del primer arco, y estd
afectado considerablemente el desarrollo del maxilar inferior. Los nifios por lo comiin
presentan una triada: micrognatia, fisura de paladar y glosoptosis (posicién posterior de
la lengua) (fig. 15-15B). El defecto se puede deber a factores genéticos y/o ambientales.
También puede considerarse una deformacion causada, por ejemplo, por compresion
del menton contra el térax en el caso de oligohidramnios. El defecto primario es la
hipoplasia del maxilar inferior y, como consecuencia de ello, se produce la situacion
posterior de la lengua que no desciende de su posicion entre las crestas palatinas, lo cual
impide su fusion. La anomalia se observa en uno de cada 8.500 nacidos vivos.
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Fig. 15-15. Pacientes con defectos craneofaciales, que se cree que son causados probablemente por una
lesion en las células de la cresta neural. A. Sindrome de Treacher Collins (disostosis mandibulofacial).
Obsérvese el subdesarrollo de los huesos cigomaticos, el maxilar inferior pequeio y las orejas malfor-
madas. B. Secuencia de Robin. Nétese la mandibula muy peguefia (micrognatia). C. Secuencia de Di-
George. Ademds de los defectos craneofaciales, como hipertelorismo y microstomia, existe una ausencia
parcial o completa del timo. D. Microsomia hemifacial (espectro oculoauriculovertebral, o sindrome de
Goldenhar).
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La secuencia de DiGeorge (sindrome de la tercera y cuarta bolsas faringea)
comprende hipoplasia o falta total del timo (las células de la cresta neural contribuyen
al estroma de tejido conectivo de la glandula) o glandulas paratiroides, o de ambos,
acompaiiadas por defectos cardiovasculares o no (conducto arterioso persistente, caya-
do adrtico interrumpido), orejas anormales, micrognatia e hipertelorismo (separacion
exagerada de los ojos) (fig. 15-15C). Los pacientes con la secuencia de DiGeorge en su
expresion total presentan problemas inmunolGgicos e hipocalcemia y en estos casos el
pronéstico es desfavorable. La secuencia ocurre esporadicamente y podria tener como
causa agentes teratogénicos como retinoides.

La microsomia hemifacial (espectro oculoauriculovertebral, sindrome de
Goldenhar) incluye varias anomalias craneofaciales que por lo general afectan a los
huesos maxilar, temporal y cigomdtico, que tienen un tamafio reducido y estdn aplana-
dos. En estos pacientes se observan por lo comtin defectos del oido externo (anotia,
microtia), oculares (tumores y quistes dermoides del globo ocular) y vertebrales (vérte-
bras fusionadas y hemivértebras. espina bifida) (fig. 15-15D). Se observan asimetrias en
el 65% de los casos, que se producen con una frecuencia de uno por cada 5.600
nacimientos. En el 50% de los casos hay otras malformaciones, entre las que se incluyen
anomalfas cardfacas como la tetralogia de Fallot y las comunicaciones interventricu-
lares. Se desconocen las causas de este trastorno.

—=\Lengua

La lengua aparece en el embrion de cuatro semanas, aproximadamente, como dos pro-
tuberancias linguales laterales y una prominencia medial, el tubérculo impar (fig. 15-
16 A-y-€). Los tres abultamientos se originan en el primer arco faringeo. Otro abultamien-
to hacia la linea media, la cépula o eminencia hipobranquial, estd constituida por meso-
dermo del segundo y tercer arco, y parte del cuarto. Por ltimo, un tercer abultamiento me-
dial, formado por la porcién posterior del cuarto arco, sefiala el desarrollo de la epiglotis.
Inmediatamente por detrds de esta formacion se encuenira el orificio laringeo o conducto
traqueolaringeo, limitado a ambos lados por las prominencias aritenoideas (véase fig. 15-
16 AyC).

Como consecuencia del crecimiento de las protuberancias linguales laterales, éstas ex-
ceden el volumen del tubérculo impar y se fusionan entre si, formando los dos tercios an-
teriores o cuerpo de la lengua (fig. 15-16B y D). Dado que [a mucosa que cubre el cuerpo
de la lengua proviene del primer arco faringeo, la inervacion sensitiva de esta zona pro-
viene de la rama maxilar inferior del nervio trigémino. Los dos tercios anteriores, 0
cuerpo de la lengua, estdn separados del tercio posterior por un surco en forma de V llama-
do surco terminal (fig. 15-16B y D).

La porci6n posterior o raiz de la lengua tiene su origen en los arcos faringeos segundo,
tgréero y parte del cuarto. El hecho de que en el adulto la inervacién sensitiva de esta par-
te de la lengua provenga del nervio glosofaringeo indica que el tejido del tercer arco ha
crecido mas que el del segundo.

“La porci6n de la lengua que estd mds atrds y la epiglotis estdn inervadas por el nervio
laringeo superior, lo cual indica que se desarrollan desde el cuarto arco faringeo. Algunos
de los misculos de la lengua probablemente se diferencian in situ, pero la mayoria deriva
de mioblastos, originados en los somitas occipitales. De tal manera,Tos musculos de la len-
gua son inervados por el hipogloso:
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Fig. 15-16. Porcidn ventral de los arcos faringeos vistos desde arriba, para apreciar el desarrollo de la
lengua. Los arcos faringeos seccionados se indican con los nimeros f a [V. A. A las 5 semanas (6 mm
aproximadamente). B. A los 5 meses. Obsérvese el agujero ciego, el sitio de origen del primordio tiroi-
deo. C y D. Micrografias electronicas de barrido de etapas similares del desarrollo de la lengua en em-
briones humanos. El sitio del agujero ciego estd marcado por una depresion (puntas de flecha).

Es ficil entender como es la inervacion sensitiva general de la lengua. El cuerpo estd
inervado por el nervio trigémino, correspondiente al primer arco; la rafz, por los nervios
elosofaringeo y vago, que son los nervios del tercero y cuarto arco, respectivamente. La ra-
ma cuerda del timpano del nervio facial suministra inervacién sensitiva especial (para
el gusto) al cuerpo de la lengua.
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.5 Lengua frenada l\{ "}[*

La anquiloglosia (lengua frenada) indica que la lengua no se ha separado del piso
de la boca. En condiciones normales se produce una apreciable degeneracion celular y
el dnico tejido remanente es el frenillo, que fija la lengua al piso de la boca. En la va-
riante mds comiin de anquiloglosia el frenillo llega hasta la punta de la lengua.

Glandula tiroides

La glindula tiroides aparece en forma de proliferacidn epitelial en el suelo de la farin-
ge, entre el tubérculo impar y la copula, en un sitio que en etapa ulterior corresponde al
agujero ciego (figs. 15-16 y 15-17A). Mis tarde la glandula tiroides desciende por delan-
te del intestino faringeo como diverticulo bilobulado (fig. 15-17). Durante la migracion la
glindula permanece conectada a la lengua por medio de un conducto de pequefio calibre,
el conducto tirogloso, ¢l cual después desaparece.

Al continuar el desarrollo, la glandula tiroides desciende por delante del hueso hioides
y los cartilagos laringeos. A la séptima semana alcanza su situacion definitiva delante de la
triquea (fig. 15-17B). Para entonces presenta un istmo estrecho en la parte media y dos 16-
bulos laterales. La gldndula tiroides comienza a funcionar aproximadamente hacia el final
del tercer mes, momento en el cual pueden observarse los primeros foliculos que contienen
coloide. Las células foliculares producen el coloide que dard origen a la tiroxina y la tri-
yodotironing. Las células parafoliculares o células C, derivadas del cuerpo ultimobran-
quial (fig. 15-10) sirven como fuente de calcitonina,

Lengua \_— Agujero

Agujero ciego , e
Seiiid EY) Hueso
onducto Saa_ gt
tirogloso ' / higices

’ ) Trayectoria de
Intestino  migracion de la | g
faringeo  glandula tiroides |4
Glandula

Eséfago Lobulo piramidal
Traquea de la glandula
Lengua tiroides Anillos

x L i
A Glandula tiroides B traqueales

tiroides

Fig. 15-17. A. El primordio tiroideo aparece en forma de diverticulo epitelial en la linea media de la fa-
ringe, inmediatamente caudal al tubérculo impar. B. Posicién de la glindula tiroides en el adulto. La /-
nea entrecortada indica el trayecto de la migracion.
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La anquiloglosia (lengua frenada) indica que la lengua no se h_a.?;epamdo del pisa

de la'boca. En condiciones normales se produce una apreciable degeneracién celular y
el tinico tejido remanente es el frenillo, que fija la lengua al pise de la boca. En la va-

riante mds comtn de anquiloglosia el frenillo llega hasta la punta de la lengua.

Glandula tiroides

La gldndula tiroides aparece en forma de proliferacidn epitelial en el suelo de la farin-
ge, entre el tubérculo impar y la copula, en un sitio que en etapa ulterior corresponde al
agujero ciego (figs. 15-16 y 15-17A). Mis tarde la gldndula tiroides desciende por delan-
te del intestino faringeo como diverticulo bilobulado (fig. 15-17). Durante la migracion la
glindula permanece conectada a la lengua por medio de un conducto de pequefio calibre,
el conducto tirogloso, el cual después desaparece.

Al continuar el desarrollo, la glindula tiroides desciende por delante del hueso hioides
y los cartilagos laringeos. A la séptima semana alcanza su situacion definitiva delante de la
traquea (fig. 15-17B). Para entonces presenta un istmo estrecho en la parte media y dos 16-
bulos laterales. La glandula tiroides comienza a funcionar aproximadamente hacia el final
del tercer mes, momento en el cual pueden observarse los primeros foliculos que contienen
coloide. Las células foliculares producen el coloide que dard origen a la tiroxina y la tri-
yodotironina. Las células parafoliculares o células C, derivadas del cuerpo ultimobran-
quial (fig. 15-10) sirven como fuente de calcitonina.
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Fig. 15-17. A El primordio tiroideo aparece en forma de diverticulo epitelial en la linea media de la fa-
ringe, inmediatamente caudal al tubérculo impar. B. Posicidn de la glindula tiroides en el adulto. La /-
nea entrecortada indica el trayecto de la migracion.
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Conducto tirogloso y anomalias tiroideas

El quiste tirogloso puede presentarse en cualquier sitio del trayecto de emigracion
de la glindula tiroides, pero siempre estd situado en la linea media del cuello o cerca
de ella. Como su nombre lo indica es un resto quistico del conducto tirogloso. Aun cuan-
do el 50% de estos quistes, aproximadamente, estan situados cerca del hueso hioides o
por debajo de éste (figs. 15-18 y 15-19), también pueden observarse en la base de la len-
gua o proximos al cartilago tiroides. En ocasiones el quiste tirogloso comunica con el
exterior por un conducto, la fistula del conducto tirogloso, que suele ser secundaria a
la rotura de un quiste, aunque puede estar presente en el nacimiento.

En cualquier sitio del trayecto descendente de la glindula tiroides puede encontrar-
se tejido tiroideo aberrante. Por lo comtin aparece en la base de la lengua. inmediata-
mente por detrds del agujero ciego, y puede presentar las enfermedades caracteristicas
de la glandula.

La cara
Hacia el final de la cuarta semana aparecen los procesos faciales, consistentes en su ma-

yor parte de mesénquima derivado de la cresta neural y formados principalmente por el pri-
mer par de arcos faringeos. Los procesos maxilares se advierten lateralmente al estomodeo

Cuerpo de la lengua

Agujero ciego
y(}uista tirogloso

|

4 Epiglotis

Hueso hioides

—— Cartilago tiroides

Cartilago cricoides
Glandula tiroides Tﬁ

Fig. 15-18. Quistes del conducto tirogloso. Estos quistes, que a menudo se encuentran en la regién hioi-
dea, siempre se sitdan cerca de la linea media.
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Fig. 15-19. Quistes tiroglosos. Estos
quistes son restos del conducto tiro-
gloso y pueden localizarse en cual-
quier sitio a lo largo del trayecto de
migracién de la glandula tiroides, A
menudo se presentan por detrds del
arco del hueso hioides. Una caracte-
ristica diagndstica importante es su
localizacion en la linea media.

Quiste tirogloso ™

i

y en posicion caudal a éste los procesos mandibulares (fig. 15-20). La prominencia fron-
tonasal, formada por proliferacion del mesénquima ventral a las vesiculas cerebrales. cons-
tituye el borde superior del estomodeo. A cada lado de la prominencia frontonasal se obser-
van engrosamientos locales del ectodermo superficial, las placodas nasales (olfatorias),
originadas por influencia inductora de la porcién ventral del cerebro anterior (fig. 15-20).

Durante la quinta semana, las placodas nasales se invaginan para formar las fositas na-
sales, con lo cual aparecen rebordes de tejido que rodean a cada fosita y forman los proce-
sos nasales. Los del lado externo son los procesos nasales laterales y del lado interno los
procesos nasales mediales (fig. 15-21).

En el curso de las dos semanas siguientes los procesos maxilares contindan aumentan-
do de volumen y simultineamente crecen en direccién medial, comprimiendo los procesos
nasales mediales hacia la linea media. En una etapa ulterior queda cubierta la hendidura que
se encuentra entre el proceso nasal medial y el maxilar, y ambos procesos se fusionan (fig.
15-22). En consecuencia, el labio superior es formado por los dos procesos nasales media-
les y los dos procesos maxilares. Los procesos nasales laterales no participan en la forma-
cion del labio superior. El labio inferior y la mandibula se forman a partir de los procesos
mandibulares, que se fusionan en la linea media.

En un principio los procesos maxilares y nasales laterales estan separados por un surco
profundo, el surco nasolagrimal (figs. 15-21 y 15-22). El ectodermo del suelo de este sur-
co forma un cordoén epitelial macizo, el cual se desprende del ectodermo suprayacente. Des-
pués de canalizarse, este cordon forma el conducto nasolagrimal: su extremo superior se
ensancha y forma el saco lagrimal. Después del desprendimiento del cordon los procesos
maxilar y nasal lateral se unen y en estas circunstancias el conducto nasolagrimal va desde
el dngulo interno del ojo hasta el meato inferior de la cavidad nasal. Los procesos maxila-
res se ensanchan para formar los carrillos y los maxilares superiores.

La nariz se forma a partir de cinco prominencias faciales (fig. 15-22): la prominencia
frontonasal da origen al puente de la nariz: los procesos nasales mediales fusionados for-
man la cresta y la punta y los procesos nasales laterales forman los lados (aletas) de la na-
riz (cuadro 15-2).
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Fig. 15-20. A. Vista lateral de un embrién al término de la cuarta semana, que muestra la posicién de los
arcos faringeos. B. Vista frontal de un embrién de 4 semanas y media mostrando los procesos mandibu-
lar y maxilar. Se observan las placodas nasales a cada lado de la prominencia frontonasal. C. Microgra-
fia electrénica de barrido de un embrién humano en periodo similar al de B.

Cuadro 15-2. Estructuras que contribuyen a la formacidn de la cara

Frominencia o proceso Estructuras que forman

Frontonasal” Frente, puente de la nariz, prominencias nasales medial y lateral
Maxilar Mejillas, porcidn lateral del labio superior

Nasal medial Surco subnasal del labio superior (philtrum), cresta y punta de la nariz
Nasal lateral Alas de la nariz

Mandibular Labio inferior

“ La prominencia frontonasal representa una estructura impar dnica; todas las demis son pares.
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Fig. 15-21. Aspecto de la cara vista de frente. A. Embrion de 5 semanas. B. Embridn de 6 semanas. Los
procesos nasales se separan gradualmente del proceso maxilar por medio de surcos profundos. C. Micro-
grafia electrénica de barrido de un embrién de raton en periodo similar al de B.

Segmento intermaxilar

Como resultado del crecimiento medial de los procesos maxilares, los dos procesos na-
sales mediales se fusionan no solamente en la superficie, sino también a un nivel mds pro-
fundo, Las estructuras formadas por la fusion de estos procesos reciben, en conjunto, el
nombre de segmento intermaxilar. Estd compuesto por: a) un componente labial, que
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Fig. 15-22, Vistas frontales de la cara. A. Embrién de 7 semanas. Los procesos maxilares se han fusio-
nado con los procesos nasales mediales. B. Embrion de 10 semanas. C. Micrografia electronica de barri-
do de un embrion de ratén en periodo similar al de A.

forma el surco subnasal por arriba del labio superior: b) un componente maxilar superior,
que lleva los cuatro incisivos, y (c) un componente palatino, que forma el paladar prima-
rio triangular (fig. 15-23). En direccion craneal el segmento intermaxilar se continta con la
porcion rostral del tabique nasal, formado por la prominencia frontonasal.

Paladar secundario

Mientras que el paladar primario deriva del segmento intermaxilar (fig. 15-23), la por-
cién principal del paladar definitivo es formada por dos evaginaciones laminares de los pro-
cesos maxilares. Estas elevaciones, llamadas prolongaciones o crestas palatinas, aparecen
en la sexta semana de desarrollo y descienden oblicuamente a ambos lados de la lengua
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Fig. 15-23. A. Segmento intermaxilar y procesos maxilares. B. El segmento intermaxilar da origen al sur-

co subnasal del labio superior, la parte medial del hueso maxilar con sus cuatro dientes incisivos, y el pa-
ladar primario triangular.

(fig. 15-24). Sin embargo, en la séptima semana las crestas palatinas ascienden hasta alcan-
zar una posicion horizontal por arriba de la lengua y se fusionan entre si: se constituye el
paladar secundario (figs. 15-25 y 15-26).

Hacia adelante, las crestas se fusionan con el paladar primario triangular, y el agujero
incisivo puede considerarse la marca de la linea media entre los paladares primario y se-
cundario (fig. 15-26B). Al mismo tiempo que se fusionan las crestas palatinas, el tabique
nasal crece hacia abajo y va a unirse con la superficie cefilica del paladar neoformado (fig.
15-26).

ORIENTACION CLINICA

Hendiduras faciales

ar son defectos comunes que producen un as-

pecto fac1al anormal y dlﬁClﬁtadBS del hahla El agu_]ero incisivo se considera la linea
fc . riores al aguwm in-

i il PB 3
palallnas que pod.rl'a deberse al pequefio tamafio de éstas, a su faita de ascenso, a la in-
hibicién del propio proceso de fusion o a la presencia de micrognatia que hace que la
lengua no descienda entre las crestas. La tercera categoria se forma con una combina-
cion de hendiduras tanto anteriores como posteriores al agujero incisivo (fig. 15-27F).
Las fisuras anteriores varfan en gravedad desde los defectos apenas visibles en el borde
mucocutdneo del labio hasta fisuras que se prolongan hasta la nariz (fig. 15-28A). En
casos mas graves la hendidura llega mds profundamente y abarca el maxilar superior,



360 Embriologta especial

Cavidad
nasal

Faladar
primari

Tabique
nasal

Cresta
palatina

Fig. 15-24. A. Corte frontal de la cabeza de un embrion de 6 semanas y media. Las crestas palatinas es-
tin situadas en posicion vertical a cada lado de la lengua. B, Vista ventral de las crestas palatinas des-
pués de la extirpacion del maxilar inferior y de la lengua. Obsérvense las hendiduras entre el paladar pri-
mario triangular v las crestas palatinas, que todavia conservan su posicion vertical. C. Micrografia elec-
trénica de barrido de un embridn de raton en periodo similar al de A, D. Crestas palatinas en periodo al-
o mis avanzado que las de B, Las crestas se han elevado pero estin muy separadas. El paladar prima-
rio se ha fusionado con las crestas palatinas secundarias,

que queda separado entre el incisivo lateral y el canino. A menudo las hendiduras de es-
te tipo se extienden hasta el agujero incisivo (fig. 15-27C y D). De manera andloga pue-
de variar la gravedad de las fisuras posteriores, desde las que afectan a todo el paladar
secundano (fig. 15-28D) hasta h hendiduras que se circunscriben a la tvula,

; ua se origina por la falta de fusion del proceso maxilar con
el proceso nasal lateral correspondiente. Cuando asf ocurre, el conducto nasolagrimal

@ Esta anomalia va acompa—

- y a veces también anomalias encefélicas que comprenden diverso grado de
per ida de las estructuras de la linea media. La pérdida de tejido de la linea media pue-
de ser tan amplia que se produce la fusion de los ventriculos laterales (holoprosencefa-
lia). Estos defectos son inducidos en periodos iniciales del desarrollo, al comienzo de la
neurulacion (19-21 dias), cuando se estd formando la linea media del cerebro anterior.
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Fig. 15-25. A. Corte frontal de la cabeza de un embrién de 7 semanas y media. La lengua se ha despla-
zado hacia abajo v las crestas palatinas han alcanzado una posicién horizontal. B. Vista ventral de las
crestas palatinas después de la extirpacion del maxilar inferior y de la lengua. Las crestas estin en posi-
cién horizontal. Adviértase el tabique nasal. C. Micrografia electrdnica de barrido de un embrion de ra-
ton en periodo similar al de A. D. Las crestas palatinas en periodo similar al de B.

La mayoria de los casos de labio leporino y fisura del paladar tienen origen multi-
factorial. El labio leporino (con una frecuencia aproximada de uno cada 1.000 nacimien-
tos), se observa mds en varones (80%) que en mujeres; su frecuencia es algo mayor se-
gtin aumenta la edad de la madre y varia en distintos grupos de poblacion. Si los padres
son normales y han tenido un hijo con labio leporino, la probabilidad de que el nifio si-
guiente presente el mismo defecto es del 4%. Cuando estédn afectados dos hermanos, el
riesgo para el tercero aumenta al 9%:; pero cuando uno de los padres presenta labio le-
porino y este defecto aparece en un hijo, la probabilidad de que el siguiente hijo resul-
te afectado se eleva al 17%

La frecuencia de la aislada es mucho menor que la del labio le-
porino (uno de cada 2.500 nacimientos), se observa con mayor frecuencia en las muje-
res (67%) que en los varones y no tiene relacion alguna con la edad de la madre. Si los
padres son normales y tienen un hijo con fisura de paladar, la probabilidad de que el si-
guiente presente la anomalia es del 2%, aproximadamente. Sin embargo, si un familiar
o uno de los padres y un hijo presentan fisura del paladar, la probabilidad aumenta al
7% y al 15% respectivamente. Se ha demostrado que en la mujer las crestas palatinas
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Fig. 15-26. A. Corte frontal de la cabeza de un embrién de 10 semanas. Las dos crestas palatinas se han
fusionado entre si y con el tabique nasal. B. Vista ventral del paladar, El agujero incisivo forma el limi-
te anatdmico en la linea media entre el paladar primario y el secundario. C. Micrografia electrénica de
barrido de las crestas palatinas de un embrion de ratén en periodo similar al de B,

se fusionan alrededor de una semana después que en el varon. Esto explicaria por qué
se observa con mayor frecuencia en mujeres que en varones la fisura del paladar aisla-
da. La administracion de drogas anticonvulsivantes, como fenobarbital y difenilhi-
dantoina, durante el embarazo aumenta el riesgo de fisura del paladar.
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Fig. 15-27. Vista ventral del paladar, encia, labio y nariz. A. Normal. B. Labio leporino unilateral que
llega hasta la nariz. C. Fisura unilateral que afecta al labio v al maxilar y se extiende hasta el agujero in-

cisivo. D. Fisura bilateral que abarca el labio y el maxilar. E. Fisura de paladar aislada. F. Fisura de pa-
ladar combinada con labio leporino unilateral.

Fig. 15-28. A. Labio leporino incompleto. B. Labio leporino bilateral. C. Labio leporino, fisura de pala-

dar y de maxilar. D. Fisura de paladar aislada. E. Hendidura facial oblicua, y F. Labio leporino de la Ii-
nea media.
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Cavidades nasales

Durante la sexta semana de desarrollo las fositas olfatorias se profundizan considerable-
mente, en parte a causa del crecimiento de los procesos nasales que las rodean y en parte por-
que se introducen en el mesénquima subyacente (fig. 15-29A). En un principio, la membra-
na buconasal separa las fositas de la cavidad bucal primitiva, a través de los orificios neofor-
mados, las coanas primitivas (fig. 15-29C). Estas coanas estdn situadas a cada lado de la li-
nea media e inmediatamente por detrds del paladar primario. Mis adelante, con la formacion
del paladar secundario y el ulterior desarrollo de las cavidades nasales primitivas (fig.
15-29D), las coanas definitivas se sitian en la union de la cavidad nasal con la faringe.

Los senos paranasales se desarrollan en forma de diverticulos de la pared lateral de la
nariz y se extienden dentro de los huesos maxilar superior, etmoides, frontal y esfenoides.
Alcanzan sus dimensiones maximas durante la pubertad y contribuyen a la forma definiti-
va de la cara.

Dientes

La forma de la cara no sélo estd determinada por el crecimiento de los senos paranasales
sino también por el desarrollo del maxilar inferior y el superior para alojar a los dientes. Al-
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Fig. 15-29. A. Corte sagital que pasa por la fosita nasal y el borde inferior del proceso nasal medial, en
un embrién de 6 semanas, La cavidad nasal primitiva estd separada de la cavidad bucal por la membra-
na buconasal. B. Corte semejante al de A, que muestra la membrana buconasal en proceso de desintegra-
cién. C. En un embrién de 7 semanas la cavidad nasal primitiva estd en comunicacion abierta con la ca-
vidad bucal, D. Corte sagital de la cara de un embrion de 9 semanas, para mostrar la separacion de las
cavidades nasal y bucal definitivas por el paladar primario y secundario. Las coanas definitivas se hallan
localizadas en la unidn de la cavidad bucal con la faringe.
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rededor de la sexta semana de desarrollo. la capa basal del revestimiento epitelial de la cavi-
dad bucal origina una estructura en forma de C, la limina dental, a lo largo de los maxilares
superior ¢ inferior. Ulteriormente esta ldmina origina varios brotes o eshozos dentarios (fig.
15-30 A), en niimero de 10 por cada maxilar, que forman los primordios de los componentes
ectodérmicos de los dientes. Poco después la superficie profunda de los brotes se invagina y
se llega al periodo de caperuza del desarrollo dentario (fig. 15-30 B). Esta caperuza con-
siste en una capa externa, el epitelio dental externo, una capa interna, el epitelio dental in-
terno. y un centro de tejido laxo, el reticulo estrellado. El mesénquima, originado en la
cresta neural y situado en la indentacién, forma la papila dental (fig. 15-30 B).

A medida que la caperuza dental crece y se profundiza la indentacion, el diente adopta
el aspecto de campana (periodo de campana) (fig. 15-30C). Las células mesenquimaticas
de la papila adyacente a la capa dental interna se diferencian en odontoblastos, que mds
tarde producen la dentina. Con el engrosamiento de la capa de dentina, los odontoblastos
retroceden hacia la papila dental, dejando una fina prolongacién citoplasmdtica (proceso
dental) en la parte de atrds de la dentina (fig. 15-30D). La capa de odontoblastos persiste
durante toda la vida del diente y constantemente produce predentina, que en una etapa ul-
terior se transforma en dentina. Las células restantes de la papila dental forman la pulpa
del diente (fig. 15-30 D).

Entretanto, las células epiteliales del epitelio dental externo se diferencian en amelo-
blastos (formadores de esmalte). Estas células producen largos prismas de esmalte que se
depositan sobre la dentina (fig. 15-30 D). La capa de contacto entre las capas de esmalte y
de dentina se denomina unién amelodentinaria.

Lamina dental
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Fig. 15-30. Formacion del diente en etapas sucesivas de desarrollo. A. A las 8 semanas. B. A las 10 se-
manas. C. A los 3 meses. D. A los 6 meses.
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En un principio el esmalte se deposita en el dpice del diente y desde alli se extiende gra-
dualmente hacia el cuello. Al engrosarse el esmalte, los ameloblastos retroceden hacia el
reticulo estrellado. Aqui experimentan regresién, dejando temporariamente una membrana
delgada (cuticula dental) sobre la superficie del esmalte. Después de la erupcion del dien-
te esta membrana se va desprendiendo de a poco.

La formacién de la raiz del diente comienza cuando las capas epiteliales dentales pene-
tran en el mesénquima subyacente y forman la vaina radicular epitelial (fig. 15-30D). Las
células de la papila dental depositan una capa de dentina que se contintia con la de la coro-
na del diente (fig. 15-31). A medida que se deposita cada vez mas dentina, la cimara pul-
par se estrecha y forma finalmente un conducto por el que pasan los vasos sanguineos y los
nervios del diente.

Las células mesenquimdticas situadas por fuera del diente y en contacto con la den-
tina de la raiz, se diferencian en cementoblastos (fig. 15-31A). Estas células producen
una delgada capa de hueso especializado, el cemento. Por fuera de la capa de cemento
el mesénquima da origen al ligamento periodontal (fig. 15-31), que mantiene firme-
mente en posicion a la pieza dentaria y al mismo tiempo actia como amortiguador de
choques.

A medida que la rafz se alarga, la corona es empujada poco a poco a través de los teji-
dos suprayacentes hasta llegar a la cavidad bucal (fig. 15-31B). La erupcién de los dientes
temporarios, deciduos o de leche se produce entre los 6 y los 24 meses después del naci-
miento.

Los eshozos de los dientes permanentes estdn situados en la cara lingual de los dien-
tes temporarios y se forman durante el tercer mes de la vida intrauterina. Estos esbozos per-
manecen latentes hasta aproximadamente el sexto afio de la vida posnatal (fig. 15-32),
cuando empiezan a crecer, empujan a los dientes de leche y contribuyen a su caida. A me-
dida que se va desarrollando un diente permanente, la rafz del diente deciduo correspon-
diente es resorbida por los osteoclastos.

Dentina

.- itk ¥ by Ligamento
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Fig. 15-31. El diente inmediatamente antes del nacimiento (A) y después de su erupcion (B).

—
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Fig. 15-32. Reemplazo de los dientes temporarios por dientes permanentes en un nifio de 8 o 9 afios.

ORIENTACION CLINICA
Anomalias dentales

A veces el neonato presenta los dientes de nacimiento. Por lo general estén involu-
crados los incisivos inferiores que en estos casos suelen tener formacion anormal y po-
seen escaso esmalte.

Los dientes pueden presentar anomalias de mimero, forma y tamafio. Pueden resul-
tar manchados por sustancias exogenas. como las tetraciclinas, o tener defectos del es-
malte, lo cual se debe a menudo a deficiencia de vitamina D (raquitismo). Son nume-
rosos los factores que afectan al desarrollo del diente y entre ellos se incluyen las in-
fluencias genéticas y ambientales.

RESUMEN

Los arcos faringeos (branquiales), formados por barras de tejido mesenquimdtico y
separados entre si por bolsas y hendiduras faringeas. confieren el aspecto tipico a la cabe-
za y el cuello durante la cuarta seamana (fig. 15-3). Cada arco posee su propia arteria (fig,
15-4), su nervio craneal (fig. 15-7), su elemento muscular y cartilago o elemento esquelé-
tico propio (figs. 15-8 y 15-9; cuadro 15-1). El endodermo de las bolsas faringeas origina
un cierto nimero de glandulas endocrinas y parte del oido medio. En el siguiente orden las
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bolsas dan origen a estas estructuras: a) cavidad del oido medio y trompa de Eustaquio
o faringotimpénica (bolsa 1), b) la amigdala palatina (bolsa 2), ¢) las glindulas parati-
roides inferiores y el timo (bolsa 3), y d) las gldndulas paratiroides superiores y el cuer-
po ultimobranquial (bolsas 4 y 5) (fig. 15-10).

Las hendiduras faringeas dan origen a una sola estructura, el conducto auditivo ex-
terno.

Los genes HOX estin involucrados en el control molecular del desarrollo de los arcos.
Estos genes establecen el codigo arco faringeo en la region de los arcos a través de las cé-
lulas de la cresta neural que migran desde segmentos del cerebro posterior, llamados rom-
bémeras (fig. 15-12).

La gldndula tiroides deriva de una proliferacion epitelial en el suelo de la lengua y des-
ciende en el curso de su desarrollo hasta su nivel definitivo por delante de los anillos tra-
queales.

Las prominencias maxilares y mandibulares y frontonasal son las primeras que apare-
cen en la regién facial. Luego se forman los procesos nasales medial y lateral alrededor de
las placodas nasales sobre la prominencia frontonasal. Todas estas estructuras son muy im-
portantes porque determinan, por su fusién y crecimiento especializado, el tamafio y la inte-
gridad del maxilar inferior, el labio superior, el paladar y la nariz (cuadro 15-2), El labio su-
perior se forma por la fusion de los dos procesos maxilares y los dos procesos nasales me-
diales (figs. 15-21 y 15-22). El segmento intermaxilar proviene de la fusién en la linea me-
dia de los dos procesos nasales mediales, y estd compuesto por: 4) el surco subnasal (phil-
trum), b) el componente maxilar superior con los cuatro incisivos, y ¢) el componente pa-
latino, que forma el paladar primario triangular. La nariz deriva de: a) la prominencia fron-
tonasal que forma el puente, b) los procesos nasales mediales que forman la cresta y la
punta, y e) los procesos nasales laterales que forman las alas (fig. 15-22). La fusién de las
crestas palatinas, formadas a partir de los procesos maxilares, origina los paladares duro
(secundario) y blando. Puede presentarse una serie de defectos, como fisuras y hendiduras,
por fusion parcial o incompleta de estos tejidos mesenquimdticos, que puede tener por cau-
sa factores hereditarios o la administracién de drogas (difenilhidantoina).

La forma adulta definitiva de la cara estd determinada en gran medida por el desarrollo
de los senos paranasales, los cornetes nasales y los dientes. Estos iiltimos se desarrollan
a partir de un componente ectodérmico y mesodérmico. El esmalte es formado por los
ameloblastos (figs. 15-30 y 15-31). Se dispone sobre una gruesa capa de dentina produci-
da por los odontoblastos, derivados de la cresta neural. El cemento lo producen los cemen-
toblastos, otros derivados mesenquimdticos que se encuentran en la raiz dentaria. Aunque
los primeros dientes (temporarios, deciduos o de leche) aparecen entre los 6 y los 24 me-
ses de la vida posnatal, los dientes permanentes o definitivos, que reemplazan a los de le-
che, se forman principalmente durante el tercer mes de desarrollo intrauterino (fig. 15-32).

PROBLEMAS A RESOLVER

1. ¢ Por qué se considera que las células de la cresta neural son tan importantes en
el desarrollo craneofacial?

2. Supongamos que lo consultan por el caso de un nifio con maxilar inferior muy,
pequefio y orejas que solo estdn representadas por pequefias protuberancias bi-
laterales. El nifio ha tenido numerosos episodios de neumonia y se lo considera
pequeiio para su edad. ;Cudl podria ser el diagndstico y qué factores habrian
causado estas anomalias?
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3. Un nifio nace con labio leporino mediano. ;Hay que buscar otras anomalias?
4. Un nifio presenta una tumefaccion en la linea media por debajo del arco del hue-
80 hioides. ;Qué podria ser y cudl serfa su base embrioldgica?
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