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Quiste neuroentérico intradural
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Resumen

El quiste neuroentérico espinal es una lesion de rara presentacion, sélo existen reportes de casos aislados. Representa del
0,3% al 1,3% de los tumores espinales segun las distintas citas bibliogréaficas. Suele afectar el canal espinal, especialmente
a nivel cervical bajo y tordcico superior. Aproximadamente el 90% de estos quistes se localiza en el espacio intradural/
extramedular, mientras que el 10% restante se divide entre la localizacién intradural/intramedular o extradural. El tra-
tamiento de los quistes neuroentéricos intraespinales es quirdrgico, mediante la reseccién lo més radical posible. Los
resultados son favorables y las tasas de recurrencia después de la reseccién parcial son bajas.
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Nivel de Evidencia: IV

INTRADURAL NEURENTERIC CYSTS. CASE REPORT

Abstract

Spinal neurenteric cyst is a rare lesion, only anecdotal case reports have been published. The neurenteric cyst accounts for
0.3 to 1.3% of spinal axis tumors. It affects the inferior cervical and superior thoracic spine level. Approximately 90% of
neurenteric cysts are located in the intradural/extramedullary compartment while the remaining10% are divided between
an intradural/intramedullary or extradural location. Surgical intervention with radical resection is the best treatment. The
outcome is favorable and the recurrence rates after partial resection are low.

Key words: Neurenteric cyst; spinal tumors.
Level of Evidence: IV

Introduccion por primera vez, por Kubie y Fulton, en 1928, como quis-

tes teratomatosos y, luego, en 1934, por Puusepp, como

El quiste neuroentérico espinal es una lesion de rara intestinomas,'? pero finalmente Holcomb y Matson las
presentacion, sélo existen reportes de casos aislados. Los definieron como quistes neuroentéricos, en 1954.3

quistes intraespinales resultan de la separacién incompleta Los quistes neuroentéricos representan del 0,3% al 1,3%

del endodermo y el tejido notocordal durante el desarrollo de los tumores espinales segun las distintas citas biblio-

embrioldgico temprano. Estas lesiones fueron descritas, gréficas.** Suelen afectar el canal espinal, especialmente a
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nivel cervical bajo y tordcico superior.® Aproximadamente
el 90% de ellos se localiza en el espacio intradural/extra-
medular, mientras que el 10% restante se divide entre la
localizacion intradural/intramedular o extradural,* aun-
que también hay casos descritos en otras localizaciones
del sistema nervioso central.”!°

El tratamiento de los quistes neuroentéricos intraespi-
nales es quirdrgico, mediante la técnica de reseccion ra-
dical.*!"12 Los resultados son favorables y la recurrencia
después de la reseccién parcial puede tardar afios en cau-
sar sintomas.

Presentamos un caso poco frecuente de un quiste neu-
roentérico lumbar, intradural/extramedular con componen-
te mucinoso en un adolescente, sin anomalias asociadas.

Caso clinico

Var6n de 18 afios de edad, sin antecedentes médicos,
con una masa tumoral intradural en la columna lumbar
detectada en una resonancia magnética. El paciente refie-
re dolor lumbar inespecifico de comienzo abrupto durante
la practica deportiva, seguido de parestesias en el territo-
rio L4 izquierdo, de dos meses de evolucién.

El examen fisico general no revela mas datos que los
descritos; en el examen neuroldgico de los miembros infe-
riores, no hay hallazgos de relevancia; el tono, el tropismo
y los reflejos son normales, sin trastornos esfinterianos.

Las radiografias de columna lumbar de frente y perfil
son normales. La resonancia magnética muestra una masa
ovalada de comportamiento quistico en el cuerpo de L2,
intradural, extramedular, homogénea, unilobulada, hiper-
intensa en T1 y T2 (Figura 1), que ocupa todo el didmetro
del canal, sin obstruccién del liquido cefalorraquideo. No
se observan otras lesiones lumbares. Los andlisis de san-
gre y orina son normales.

Se decidi6 efectuar la reseccion de la masa tumoral y el
estudio anatomopatoldgico definitivo; se utilizé un abor-
daje posterior con laminectomia. Luego de incidir la du-
ramadre, se identificé la lesion. Fue necesaria la diseccion
meticulosa de dos raices intimamente adheridas al plano
capsular de la lesién. Una vez aislado el tumor se incidié
la c4psula obteniendo un componente de aspecto mucino-
so. Ademads, se resecé una de sus paredes y se tomo una
biopsia intraoperatoria por congelacién (Figura 2). Como
el informe de la biopsia indic6 ausencia de bacterias, pa-
rasitos y células con criterio de malignidad, se decidié
efectuar la reseccion lo mas amplia posible sin afectar
raices adheridas a las paredes de la lesién. Ademas, se
enviaron muestras para cultivo de gérmenes comunes y
especiales. El estudio histolégico revelé como diagnés-
tico final: quiste neuroentérico en cuyos cortes histologi-
cos muestra fragmentos de pared quistica revestidos tni-
camente por epitelio cilindrico ciliado con presencia de
glandulas revestidas por epitelio cibico simple y otras de
epitelio mucinoso. No se identifican células neoplasicas
ni microorganismos en los cultivos.

La evolucién posoperatoria fue favorable, sin dolor
lumbar y con desaparicién de las parestesias. A los dos
meses de la cirugia, el paciente estaba en perfecto esta-
do de salud, realizaba sus actividades diarias sin incon-
venientes, y los sintomas que sufria antes de la cirugia
habian desaparecido por completo.

En el control a los 12 meses de la intervencion, no tenia
dolor y el examen fisico era normal, realizaba las activi-
dades diarias y deportivas sin inconvenientes.

Discusion

Los quistes neuroentéricos del sistema nervioso central
son anomalias del desarrollo, que provocan una separa-
cion defectuosa entre el neuroectodermo y el endodermo
durante la tercera semana de la embriogénesis. Se definen
como lesiones quisticas tapizadas por un epitelio mono-
capa de tipo columnar o ciliado, que pueden presentar
caracteristicas mucosecretoras, parecidos a los del tracto
respiratorio o gastrointestinal. Esto se debe a que, en la
etapa temprana de formacidn, el canal notocordal o canal
neuroentérico, conecta el saco vitelino con la cavidad am-
nidtica, asi existe una conexién temporal directa entre los
esbozos de la médula espinal, la columna vertebral y el
intestino; por lo tanto, un mal funcionamiento en esta eta-
pa del desarrollo puede provocar anomalias combinadas
de estas tres regiones.!>*13

Se los ha denominado de diferentes maneras: quiste
neuroentérico, enterogéneo, teratomatoso.'*!> Son lesiones
neoplasicas de baja prevalencia y benignas; su transforma-
cién maligna es muy rara.'*!” Los quistes neuroentéricos
representan del 0,3% al 1,3% de los tumores espinales.
La relacién hombre:mujer es de 2:1. La localizacién mas
frecuente es a nivel dorsal y cervical. Chavda y cols. co-
municaron ocho casos de quistes neuroentéricos y la mitad
de ellos tenia una localizacion dorsal alta, dos se ubican a
nivel cervical, uno estaba localizado en el cono medular y
otro, en el tronco cerebral.® Cerca del 95% de los quistes
se hallan en el compartimento intradural/extramedular y
menos del 5% son intramedulares.'*!>!8 Se han publicado
raros casos en otra localizacién del sistema nervioso.”*!*-!

Preferentemente afectan a nifios y adultos jovenes (el
diagndstico de quiste neuroentérico se establece durante
la primera década de la vida en el 34% de los casos y
durante la segunda, en el 23%), tras afios de crecimiento
lento.

Los quistes neuroentéricos intraespinales causan los
sintomas y signos neurolégicos propios de cualquier masa
de crecimiento lento intraespinal. El dolor en la region
afectada de la columna vertebral es un sintoma comiin y
prominente que podrd ir acompaifiado de dolor radicular o
por meningismo, con subsecuente déficit sensitivo o0 mo-
tor. La localizacién de la lesién determina los sintomas
iniciales. Distintos informes en la literatura especializada
sefialan que los sintomas de inicio mas comunes son cua-
driparesias o paraparesias (83,8%), disfuncién sensorial
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igura 1. Resonancia magnética en . . Cortes sagitales donde se observa la masa ovoidea quistica posterior a

A Figura 1. R anét T1y T2. A y B. Cortes sagitales dond b 1 dea quistica post 1
cuerpo de L2. C. Corte sagital en detalle que muestra el quiste neuroentérico. D y E. Cortes axiales, 1a masa ocupa practicamente
todo el didmetro del canal medular. F. Corte coronal.
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(74,2%), hiporreflexia (78,1%), dolor (72,2%) y disfun-
cién de esfinteres (50,1%).'-341417-26 Otros sintomas menos
frecuentes son incontinencia, infecciones del tracto urina-
rio y paraplejia aguda, la cual puede considerarse traum4-
tica o por incremento en el tamafo del quiste.

A menos que se haga un diagnéstico precoz, el curso
total de la enfermedad se prolonga generalmente durante
muchos afios, marcado, a menudo, por remisiones y exa-
cerbaciones.

La resonancia magnética es el estudio de eleccién para
el diagndstico,!?2? en tanto que la mielografia por tomo-
graffa computarizada es mds titil para establecer la comu-
nicacién del quiste con el espacio subaracnoideo. En la
resonancia magnética, el quiste neuroentérico se presenta
con una intensidad semejante o superior a la del liquido
cefalorraquideo, tanto en T1 como en T2. Debido a la alta
cantidad de proteinas es evidente la hiperintensidad del
contenido del quiste, apreciable tanto en T1 como T2. El
gadolinio no realza la pared del quiste. Por lo general,
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Figura 2. Cortes histolégicos con tincién de hematoxilina-eosina.
A. Pared del quiste revestida por epitelio cilindrico ciliado
(40x). Por debajo se observan fibrosis y algunas estructuras
glandulares. B y C. Se observan el revestimiento del quiste,
constituido por epitelio cilindrico ciliado y las estructuras
glandulares revestidas por epitelio ctibico simple, con algunas
células mucinosas (400x).

aparecen como lesiones ocupantes con componente me-
dular y extramedular, cominmente multilobuladas, pero
también unilobuladas.?

El quiste neuroentérico se relaciona con anomalias en
los cuerpos vertebrales y con espina bifida; por lo tanto,
una radiograffa simple y la tomografia pueden contribuir
a la identificacién y descripciéon de las anormalidades
vertebrales, tales como espina bifida anterior o posterior,
ensanchamiento de los cuerpos vertebrales, vértebras fu-
sionadas, hemivértebras y diastematomielia.'*?"-

En cuanto a las caracteristicas histoldgicas, se ha deba-
tido mucho acerca de la nomenclatura de estos quistes; la
mds acertada es la clasificacion histolégica modificada de
Wilkins y Odom'® que considera tres tipos:

Tipo A: quistes tapizados por una sola capa de células
epiteliales seudoestratificadas ctibicas o cilindricas, con
cilios o sin ellos, que imitan el epitelio gastrointestinal o
respiratorio y cubren la membrana basal apoyadas en una
capa de tejido conectivo vascular.
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Tipo B: quistes de naturaleza epitelial con estructura
glandular que se pueden presentar en invaginaciones com-
plejas; suelen producir fluido seroso o mucinoso. La pared
quistica puede tener elementos de misculo liso, misculo
estriado, grasa, cartilago, hueso, fibras elasticas, tejido lin-
foide, fibras nerviosas, células ganglionares o corpusculos
de Vater-Pacini.

Tipo C: son los quistes mas complejos, contienen tejido
ependimario o glial.

El caso presentado corresponderia al tipo A de Wilkins.

El diagnéstico diferencial del quiste neuroentérico debe
establecerse principalmente con schwannomas, neurofi-
bromas y meningiomas, que juntos representan el 55%
de las neoplasias primarias espinales y el 80% de las del
compartimento intradural/extramedular.” Otros menos
frecuentes son lipomas, quistes dermoides, lesiones epi-
dermoides, metéstasis subaracnoidea.?®*°

Los neurofibromas ocurren comiinmente en pacientes
con neurofibromatosis tipo I, los meningiomas son mas
frecuentes en la regién toracica (80%). Los quistes epi-
dermoides y dermoides representan menos del 1%.7% Su
transformacion maligna es excepcionalmente infrecuen-
te.lﬁ-lS

El tratamiento de los quistes neuroentéricos intraes-
pinales es quirurgico. Con frecuencia estdn firmemente
adheridos a la médula espinal o a la cauda equina, por lo
que la reseccién completa no es factible, pero aun asi la
evacuacién y reseccion parcial de estas lesiones acompa-
fladas del drenado del quiste logran los mismos buenos
resultados que la extirpaciéon completa. 511122324 Ep cual-
quier caso, la funcién neurolégica mejora y la recurrencia
después de la reseccion parcial puede tardar afios en ha-
cerse sintomatica. La estrategia para extirpar el quiste es
diferente de la utilizada en los tumores sélidos, ya que el

quiste puede contener sustancias irritantes que no deben
entrar en contacto con el espacio subaracnoideo.

Kumar y cols. efectuaron un seguimiento de dos afios a
13 pacientes con quistes neuroentéricos espinales, cuatro de
ellos intramedulares. Seis pacientes fueron sometidos a ci-
rugia y se logr6 la reseccién completa solo en uno, hubo cin-
co recurrencias relacionadas con resecciones incompletas.”

El pronéstico a largo plazo del tratamiento del quiste
neuroentérico es, en general, bueno, especialmente en ni-
flos y ante sintomas prequirdrgicos moderados. Sin em-
bargo, los quistes tienden a recurrir y, por lo general, la
escision total es dificil debido a las adherencias con es-
tructuras importantes.*!1:12:23-25

El caso presentado concuerda con las caracteristicas
epidemioldgicas y clinicas descritas en la bibliografia. No
se encontraron anomalias asociadas de la columna lum-
bar. Durante el seguimiento, los cultivos y las tinciones
no arrojaron datos de infeccién, ni de células malignas.

El paciente fue tratado mediante un acceso posterior,
con técnica de cirugia radical (resecando lo mas posible),
ya que el quiste estaba adherido intimamente a raices ner-
viosas, para preservar la funcién radicular. Aunque no fue
posible lograr una reseccién completa de las paredes del
quiste, se redujo notablemente el tamafio con lo que se
logré aliviar los sintomas sin causar dafio funcional.

En conclusién, se podria decir que se debe sospechar
esta rara lesion en pacientes jévenes ante sintomas de do-
lor lumbar recurrente o signos neurolégicos; los estudios
por imédgenes permiten llegar al diagndstico presuntivo,
pero este se corrobora mediante la histopatologia poste-
rior a la reseccidn quirtrgica, la cual debe ser lo mds radi-
cal posible, para evitar o retrasar recidivas, y devolver al
paciente la calidad de vida previa para poder realizar sus
actividades normalmente.
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