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Casos clínicos de interés especial
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Resumen 

INTRODUCCIÓN: La heterotopía glial es una malformación congénita benigna ca-
racterizada por la presencia de tejido glial en localizaciones ectópicas. Su principal 
sitio de afectación es la nasofaringe. Tiene una baja incidencia, con leve predominio 
en el sexo femenino. Su manifestación clínica depende de la extensión de la lesión, y 
los síntomas respiratorios pueden variar desde leves hasta severos. Dado su potencial 
compromiso de la vía aérea, requiere un abordaje multidisciplinario y diagnóstico 
diferencial exhaustivo.
PRESENTACIÓN DEL CASO:  Lactante masculino con antecedentes de nacimiento a 
término con restricción del crecimiento intrauterino, adaptación neonatal adecuada y 
egreso sin complicaciones. A los siete días de vida consultó por síntomas respiratorios 
leves con retracciones y estridor al llanto, manejado inicialmente de forma ambula-
toria. Reingresó por persistencia y agravamiento del cuadro, siendo hospitalizado en 
unidad pediátrica. Se descartaron infecciones respiratorias y fue valorado por otorri-
nolaringología, que realizó nasofibrolaringoscopia evidenciando una masa tumoral 
nasofaríngea posterior con obstrucción parcial de la vía aérea. Se programó resección 
mediante endoscopia bajo sedación, con soporte ventilatorio y recuperación rápida. 
Egresó con seguimiento ambulatorio multidisciplinario.
CONCLUSIÓN: Las masas congénitas nasofaríngeas son infrecuentes y requieren un alto 
índice de sospecha clínica debido a la amplia gama de diagnósticos diferenciales. Si no 
se identifican y manejan oportunamente, pueden comprometer la vida del paciente Se 
requiere atención médica especializada, estudios imagenológicos y, en algunos casos, 
soporte ventilatorio e ingreso a cuidados intensivos pediátricos. Un diagnóstico precoz 
es clave para reducir los riesgos y establecer un tratamiento definitivo.

PALABRAS CLAVE: Heterotopía, neuroglia, congénito, nasosinuoscopia, nasofaríngeo.

Abstract

INTRODUCTION: Glial heterotopia is a congenital and benign malformation character-
ized by the presence of isolated glial tissue in ectopic locations, with the nasopharynx 
being the most commonly affected site. It has a low incidence and shows a slight female 
predominance. Its clinical presentation depends on the extent of the lesion and varies 
from mild to severe respiratory symptoms. It requires a multidisciplinary approach and 
a thorough differential diagnosis.
CASE PRESENTATION: Male infant with a history of full-term birth with intrauterine 
growth restriction, adequate neonatal adaptation, and discharge without complications. 
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INTRODUCCIÓN 

La heterotopía glial es una malformación con-
génita, benigna, no hereditaria y poco frecuente 
de la línea media, que suele observarse al naci-
miento o en la primera infancia. Se caracteriza 
por la presencia de tejido glial normal aislado del 
sistema nervioso central. Los sitios más común-
mente afectados son la nariz y la nasofaringe, 
forma más común en la región nasal1. Las formas 
extranasales son aún más raras e incluyen loca-
lizaciones como la órbita, el paladar, la región 
submandibular y la columna vertebral supraya-
cente2. Se han descrito casos con localizaciones 
concomitantes (forma mixta), caracterizados por 
una comunicación entre los componentes extra 
e intranasal a través de un defecto óseo en los 
huesos nasales o en sus bordes laterales.

Su incidencia se estima entre 1 en 20.000 a 
40.000 nacidos vivos, con un leve predominio 
en el sexo femenino. Desde su primera des-
cripción por Reid en 1852, se han reportado 
alrededor de 260 casos en la literatura, de los 

cuales menos de 40 han tenido origen faríngeo. 
Las manifestaciones clínicas más comunes 
son dificultad respiratoria de grado variable 
y/o problemas en la alimentación3. En casos 
confinados a la región intranasal, los síntomas 
pueden aparecer más tardíamente, con obstruc-
ción nasal, epistaxis o la presencia de un pólipo 
nasal. Algunas lesiones pueden incluso obstruir 
el conducto nasolagrimal, generando epífora.

Desde el punto de vista histológico, estas lesiones 
contienen una mezcla de elementos, incluidos 
astrocitos, oligodendrocitos, neuronas, plexo 
coroideo funcional y células retinales, todos 
embebidos en un estroma fibroso. Cuando hay 
fibrosis significativa, las células gliales pueden 
identificarse mediante tinciones para proteína 
ácida fibrilar glial (GFAP) y proteína S-1001.

El diagnóstico prenatal mediante ecografía es 
complejo, aunque en algunos casos puede sos-
pecharse al final del segundo trimestre y debe 
confirmarse con resonancia magnética fetal. En 
el período postnatal, la resonancia magnética es 

On day seven of life, he presented with mild respiratory symptoms including retrac-
tions and stridor when crying, and was managed symptomatically as an outpatient. He 
reconsulted due to clinical worsening and was admitted to the pediatric unit. Upper 
respiratory infections were ruled out. Otolaryngology evaluation with nasofibrolaryn-
goscopy revealed a posterior nasopharyngeal tumor partially obstructing the airway. 
The patient underwent nasosinuoscopy with tumor resection under sedation, followed 
by ventilatory support and rapid recovery. He was discharged with multidisciplinary 
outpatient follow-up.
CONCLUSION: Congenital nasopharyngeal masses are rare and require a high level 
of clinical suspicion due to their wide differential diagnosis. If not properly evaluated, 
they may endanger the life of the newborn. Specialized medical management, imaging 
studies, and in some cases ventilatory support and pediatric intensive care admission 
are needed. Early diagnosis is essential to reduce risks and provide definitive treatment.

KEYWORDS: Heterotopia, neuroglia, congenital, nasosinuoscopy, nasopharyngeal.



3

Daniels García MJ, et al. Heterotopía glial nasofaríngea

urgencias, donde fue tratado ambulatoriamente 
con diagnóstico de laringotraqueitis aguda leve 
e infección viral de vías respiratorias superiores. 
Sin embargo, presentó progresión del cuadro 
clínico, con estridor audible en reposo y aleteo 
nasal, por lo que fue remitido a la unidad de 
hospitalización pediátrica. 

El examen físico, incluyendo rinoscopia anterior, 
evaluación de cavidad oral, orofaringe, cara y 
cuello, fue normal. La radiografía de tórax inicial 
mostró parénquima pulmonar con configuración 
adecuada, sin signos de infección ni atelectasias. 
El panel viral y la RT-PCR para SARS-CoV-2 
resultaron negativos. Requirió oxigenoterapia 
con cánula nasal durante los primeros días de 
hospitalización. La evaluación por otorrinolarin-
gología descartó atresia de coanas. Por sospecha 
de laringomalacia se realizó una nasofibrolarin-
goscopia, en la que se observó una masa tumoral 
de base pediculada en la nasofaringe posterior, 
que obstruía parcialmente la vía aérea. (Figura 1)

el estudio de elección para descartar extensión 
intracraneal, como en los casos de encefalocele 
o persistencia de un tracto fibroso en la heteroto-
pía glial nasofaríngea3.

Entre los diagnósticos diferenciales en lactantes 
con masas nasofaringeas se incluyen encefa-
loceles, hemangiomas y rabdomiosarcomas, 
siendo los dos primeros los más frecuentes y 
clínicamente indistinguibles. El tratamiento se 
basa en la escisión quirúrgica completa, me-
diante abordaje transoral o endoscópico, según 
la localización de la masa. La recurrencia es 
poco común, pero puede presentarse si existe 
una conexión intracraneal1.

A continuación, se presenta el caso de un lac-
tante con diagnóstico de heterotopía glial a nivel 
de la nasofaringe, con debut tardío como obs-
trucción nasal seguida de dificultad respiratoria 
severa. Se destaca la importancia del diagnóstico 
diferencial ante masas nasales en etapas inicia-
les de la vida, especialmente en el contexto del 
cuidado intensivo pediátrico y neonatal.

CASO CLÍNICO 

Lactante masculino de 29 días de vida, primer 
hijo de madre adolescente de 18 años, con em-
barazo controlado y antecedente de restricción 
del crecimiento intrauterino en estadio II, sin 
otras comorbilidades. Nació a las 37 semanas 
de edad gestacional por parto vaginal, en pre-
sentación cefálica y con adaptación neonatal 
adecuada. Su antropometría al nacimiento fue: 
peso de 2150 gramos, talla de 49 cm y perímetro 
cefálico de 33 cm. Permaneció en alojamiento 
conjunto sin complicaciones y egresó con indi-
cación de seguimiento ambulatorio mediante el 
programa Madre Canguro.

A los siete días de vida inició con dificultad 
respiratoria leve, caracterizada por retracciones 
subcostales y estridor laríngeo durante el llanto. 
Fue llevado en varias ocasiones al servicio de 

Figura 1. Masa de la región nasofaríngea observada 
en la nasofibrolaringoscopía.
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DISCUSIÓN

Las masas congénitas nasales son entidades poco 
frecuentes, con una incidencia estimada de 1 por 
cada 20,000 a 40,000 nacidos vivos. General-
mente se presentan al nacimiento, asociadas a 
grados variables de dificultad respiratoria, que, 
en algunos casos, puede ser fatal. El diagnóstico 
diferencial incluye gliomas, encefaloceles, hete-
rotopías neurogliales, teratomas, linfangiomas, 
hemangiomas, neurofibromas, quistes branquia-
les, tumores de glándulas salivales, linfomas, 
sarcomas e hiperplasia adenoidea4,5.

La heterotopía neuroglial es una condición ca-
racterizada por la presencia de tejido neuroglial 
microscópicamente normal en localizaciones 
ectópicas. Aunque frecuentemente son hallazgos 
de importancia clínica limitada, su proliferación 
puede producir efecto de masa y comprometer 
estructuras anatómicas adyacentes. Las heteroto-
pías neurogliales son lesiones congénitas raras 
que se cree derivan de encefaloceles que quedan 
aislados en el lado extracraneal de la base del 
cráneo. Las localizaciones más comunes en la 
infancia incluyen la nariz y la nasofaringe; sin 
embargo, también se han descrito en el cuero 
cabelludo, espacio parafaríngeo, órbita, hueso 
temporal, cavidad oral y paladar6,7.

Se han planteado dos teorías principales sobre 
su origen. La primera postula un defecto óseo 
primario debido a fallas en la condrificación 
y osificación de la base del cráneo. La segun-
da, actualmente más aceptada, sugiere que 
estas lesiones se originan de una anomalía 
en el cierre del neuroporo anterior al final de 
la cuarta semana de gestación. Este defecto 
permitiría que el neuroectodermo permanezca 
adherido al ectodermo superficial adyacente, 
como la mucosa nasofaríngea; el cierre se-
cundario parcial o completo del defecto óseo 
resultaría en el secuestro de tejido neuroglial, 
originando una heterotopía8. Estas lesiones 
pueden ser aisladas, como en nuestro caso, o 

Se programó una resonancia magnética cere-
bral y de senos paranasales, la cual no pudo 
completarse satisfactoriamente debido a difi-
cultades en el manejo de la vía aérea durante 
el procedimiento. Durante su estancia en la 
unidad pediátrica, el paciente presentó deterioro 
respiratorio progresivo, requiriendo soporte con 
oxigenoterapia mediante CPAP nasal.

Ante este cuadro, el equipo de otorrinolaringo-
logía indicó la realización de una endoscopia 
rinosinusal bajo sedación en quirófano para la 
resección de la lesión. Durante el procedimiento, 
la masa fue disecada completamente desde su 
base, sin evidencia de fuga de líquido cefalorra-
quídeo (LCR). En el postoperatorio inmediato, el 
paciente permaneció con ventilación mecánica 
invasiva durante tres días, seguido de transición 
a ventilación no invasiva, luego oxigenoterapia 
con cánula nasal de bajo flujo y, finalmente, 
retiro completo del soporte respiratorio. Egresó 
sin signos de dificultad respiratoria.

El estudio histopatológico, recibido durante la 
hospitalización, reportó múltiples fragmentos 
de tejido neuroglial congestivo con proliferación 
vascular y microcalcificaciones. A pesar que no 
disponemos de imágenes diagnósticas o fotogra-
fías durante el procedimiento dado restricciones 
de la institución, se cuenta con una descripción 
detallada del hallazgo endoscópico y un informe 
histopatológico en el cual la inmunohistoquími-
ca con marcadores de inmunoperoxidasa para 
proteína ácida fibrilar glial (GFAP) confirmó el 
diagnóstico de heterotopía glial nasofaríngea, lo 
cual nos permite diagnosticar la patología con 
criterio aceptado en literatura científica.

El paciente fue dado de alta de la unidad 
pediátrica tras una evolución posquirúrgica 
satisfactoria, con indicación de seguimiento 
ambulatorio estricto en conjunto con el servicio 
de otorrinolaringología. Actualmente se encuen-
tra asintomático, sin evidencia de compromiso 
respiratorio ni signos de obstrucción nasal.
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asociarse a otras anomalías congénitas como 
la secuencia de Pierre Robin, paladar hendido 
o estenosis coanal5.

Una característica fundamental que distingue las 
heterotopías neurogliales de los encefaloceles 
es la ausencia de comunicación con el espacio 
subaracnoideo. Histológicamente, contienen 
tejido neuroglial maduro y elementos especiali-
zados del sistema nervioso central, a diferencia 
de los gliomas nasales, que suelen estar com-
puestos únicamente por células gliales dentro 
de un estroma conectivo2,5. En nuestro paciente, 
la ausencia de salida de líquido cefalorraquídeo 
durante la cirugía confirmó la falta de comuni-
cación intracraneal, y el análisis histopatológico 
mostró fragmentos de neuroglia congestiva con 
proliferación vascular y microcalcificaciones, 
hallazgos compatibles con tejido neuroglial 
heterotópico.

La resonancia magnética (RM) y la tomografía 
computarizada (TC) son fundamentales para de-
finir la localización, tamaño y posible extensión 
intracraneal de la lesión. Teniendo en cuenta 
la preocupación por la exposición a radiación 
ionizante en lactantes, la resonancia magnética 
es considerada el método de elección9,10.

El tratamiento de las heterotopías neurogliales 
es quirúrgico. Las opciones incluyen abordajes 
transorales, transcervicales o endoscópicos, en 
las cuales se tiene en cuenta tanto la localiza-
ción como el tamaño de la masa11. En algunos 
casos, debido al compromiso respiratorio o de 
la alimentación, puede ser necesaria la intuba-
ción, traqueotomía o gastrostomía previa a la 
resección quirúrgica. En nuestro paciente, la 
ausencia de salida de líquido cefalorraquídeo 
durante la cirugía confirmó la falta de comuni-
cación intracraneal, y el análisis histopatológico 
mostró fragmentos de neuroglia congestiva con 
proliferación vascular y microcalcificaciones, 
hallazgos compatibles con tejido neuroglial 
heterotópico.

Dado la urgencia clínica por la progresiva di-
ficultad respiratoria del lactante que requirió 
ventilación no invasiva junto con el hallazgo 
endoscópico, en nuestro caso de manera 
multidisciplinaria y considerando los riesgos 
potenciales, se decidió priorizar la resección 
quirúrgica bajo vigilancia otorrinolaringológica 
y teniendo preparación para complicaciones 
neuroquirúrgicas, logrando una resolución 
exitosa de los síntomas respiratorios tras el pro-
cedimiento11,12,13. 

Si bien la decisión obedeció a una urgencia clí-
nica, es importante subrayar que, en condiciones 
habituales, la conducta más segura es realizar 
estudios de imagen previos a la cirugía.

CONCLUSIÓN

Las masas congénitas nasales, aunque raras, de-
ben ser consideradas en el diagnóstico diferencial 
de lactantes con dificultad respiratoria. La hete-
rotopía neuroglial es una entidad infrecuente que 
puede presentar desafíos diagnósticos y terapéu-
ticos, debido a su presentación clínica variable 
y la necesidad de diferenciarla de otras lesiones 
congénitas, como los encefaloceles y gliomas. 
A pesar de su naturaleza benigna, estas lesiones 
pueden comprometer estructuras anatómicas ad-
yacentes y afectar la función respiratoria, como se 
observó en nuestro caso. El diagnóstico precoz y 
el manejo quirúrgico oportuno son fundamentales 
para evitar complicaciones graves. Los estudios 
de imagen, tomografía computarizada simple y 
contrastada y la resonancia magnética, siguen 
siendo estudios de elección para la evaluación 
prequirúrgica, aunque en situaciones urgentes, 
como la que experimentamos, la resección 
quirúrgica puede ser prioritaria. Fuera de estos 
escenarios críticos, la evaluación por imagen 
previo a la cirugía continúa siendo la conducta 
recomendada ya que protege al paciente de 
complicaciones potencialmente graves. Este 
caso resalta la importancia de considerar masas 
congénitas nasofaríngeas en lactantes con estridor 
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progresivo, y la necesidad de una evaluación 
otorrinolaringológica temprana. 
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