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RESUMEN

Introduccién: Los quistes neuroentéricos son lesiones congénitas, benignas, solitarias e infrecuentes del eje espinal,
compuestas de tejido endodérmico heterotépico, productos del cierre incompleto del tubo neural. Se presentan,
principalmente, en hombres durante la primera y segunda década de vida. Se localizan mayoritariamente en el espacio
intradural/extramedular, ventralmente a la médula espinal, a nivel cervical bajo o toracico superior. La sintomatologia
neurolégica depende de la localizacién del quiste. El diagndstico presuntivo se realiza con una resonancia magnética, y el
definitivo con un estudio histopatolégico, llevado a cabo posterior a la exéresis completa o parcial de la muestra, con abordaje
posterior, en la mayoria de los casos.

Caso: Se describe el caso de una paciente de 35 afios, quien tiene antecedente de haber presentado a los 14 afios un

quiste neuroentérico intradural/extramedular, a nivel cervial bajo. Habia debutado con cervicalgia irradiada a miembros
superiores e inferiores, radiculopatia, pérdida de la fuerza muscular, e hiperreflexia. Se realizd en ese momento una resonancia
magnética, evidenciando una lesiéon ocupante de espacio en C5 y C6, la cual fue intervenida quirirgicamente a través de

una laminectomia en C5-C6 con abordaje posterior. Se realizé exéresis completa de la misma. El estudio anatomopatolégico
reporté quiste neuroentérico intradural/extramedular, sin atipias celulares. La evolucién posoperatoria de la paciente resultd
satisfactoria.

Conclusion: Se describe este caso clinico, resaltando su importancia, al tratarse de lesiones sumamente infrecuentes en la
literatura médica, con sintomatologia poco especifica, pudiendo confundirse con otras patologias, y recidivar, incluso después
de haberse extraido completamente.

Palabras clave: Defectos del Tubo Neural; Neoplasias de la Médula Espinal; Dolor de Cuello; Laminectomi

ABSTRACT

Introduction: Neuroenteric cysts are congenital, benign, solitary, and infrequent lesions of the spinal axis, composed of heterotopic
endodermic tissue, resulting from an incomplete closure of the neural tube. They mainly occur in men, during the first or second
decade of life. Most of these cysts are located in the intradural/extramedullary compartment, ventrally to the spinal cord, especially

at the lower cervical or upper thoracic spine. The neurological symptomatology varies depending on the location of the cyst. The
presumptive diagnosis is made with magnetic resonance imaging, and the definitive diagnosis is made with a histopathological
assessment, which is done after a complete or partial resection of the mass, generally with a posterior approach.

Case presentation: We describe the case of a 35-year-old female patient, with the medical history of presenting an intradural/
extramedullary neuroenteric cyst, located at the lower cervical level, at the age of 14. She presented cervical pain irradiated to upper
and lower limbs, radicular pain, loss of muscular strength, and hyperreflexia. A magnetic resonance imaging was indicated, showing a
space-occupying lesion at the C5 and C6 levels, which was surgically intervened through a posterior cervical (C5-C6) laminectomy. A
complete resection of this mass was performed. The histopathological assessment reported an intradural/extramedullary neuroenteric

cyst, with no cellular atypia. The patient’s postoperative progress and development were satisfactory.
Conclusion: The objective is to describe this case, highlighting its importance, since these lesions are extremely infrequent in the
medical literature, with a non-specific symptomatology, which is why they can be confused with other pathologies, and recur, even

after their complete resection.
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INTRODUCCION

El quiste neuroentérico es una lesién quistica sumamente
infrecuente y congénita del eje espinal, compuesta de teji-
do endodérmico heterotépico. Recibe distintos nombres,
incluyendo quiste enterégeno, endodérmico, neuroendo-
dérmico, entérico, arquentérico, broncogénico, gastroci-
toma, teratégeno, entre otros. Histolégicamente, se en-
cuentra tapizada por una monocapa de epitelio cilindrico
y columnar pseudoestratificado, con una membrana basal

Los autores declara no tener ninguin conflicto de interés
Ernesto Carvallo Istiiriz
ernestocarvalloi2009@gmail.com

Recibido: Julio de 2020. Aceptado: Septiembre de 2020.

semejante a aquella presente en el epitelio del tracto gas-
trointestinal o respiratorio, y tejido conectivo subyacente.
Dicho epitelio contiene cilios a nivel apical, asi como célu-
las caliciformes productoras de mucina.'

Estos quistes fueron descritos, por primera vez, en 1928,
por Kubie y Fulton, como quistes teratomatosos y, seis
afios mds tarde, Puusepp los describié como intestinomas.
En 1954, Holcomb y Matson los definieron como quistes
neuroentéricos. Se originan durante la tercera semana de
embriogénesis por la persistencia del canal neuroentérico,
previniendo la separacién completa entre la notocorda y el
endodermo, causando el consecuente desarrollo de célu-
las endodérmicas en el neuroeje que producen remanentes
heterotépicos del epitelio gastrointestinal y respiratorio, lo
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Figura 1: Radiografia de columna cervical anteroposterior, donde se evidencia
laminectomia en C5-C6 con abordaje posterior.

Figura 2: Muestra macroscopica del quiste neuroentérico intradural/extrame-
dular, localizado a nivel cervical, extraido completamente mediante técnica
de abordaje posterior.

que desencadena la formacién de estos quistes.™

Los quistes neuroentéricos son lesiones neopldsicas be-
nignas, de baja prevalencia y, generalmente, solitarias,
que representan del 0,7 al 1,3% de los tumores espinales.
Usualmente, afectan el canal espinal, a nivel cervical bajo,
seguida de la columna tordcica superior y, con menos fre-
cuencia, la columna lumbosacra. E1 90% de los mismos se
localiza en el espacio intradural/extramedular, con posi-
cién ventral o anterolateral a la médula espinal; mientras

que, en el 10% de los casos restantes, son intramedulares.
Es infrecuente encontrar estos quistes a nivel intracraneal,
especificamente en la fosa craneal posterior, e intraparen-
quimatoso; y, mucho menos, en el mediastino, abdomen,
pelvis o, incluso, en el tejido celular subcutineo.46

El objetivo de este reporte es describir el caso de un quis-
te neuroentérico intradural/extramedular, localizado a ni-
vel cervical, en una paciente joven, resaltando la rareza e
infrecuencia de este tipo de lesiones, poco descritas en la

literatura médica.

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente femenina de 35 afios de edad, quien refiere ini-
cio de enfermedad actual hace 21 afios, es decir, a los 14
aflos de edad, cuando consulta el 02/12/1999 por presen-
tar cervicalgia de moderada intensidad, irradiada a am-
bos miembros superiores, principalmente a la porcién dis-
tal del derecho y presentando disestesias en los miembros
inferiores. Al examen neuroldgico se evidencia orientacién
en tiempo, espacio y persona; indemnidad de pares cra-
neales; serie cerebelosa conservada; disminucién de la sen-
sibilidad superficial a nivel cervical superior, especifica-
mente en C3 y C4; sensibilidad profunda sin alteraciones;
disminucién de la fuerza muscular en los miembros su-
periores e inferiores (IV/V); y reflejos osteotendinosos li-
geramente aumentados (III/IV), con hiperreflexia, en los
cuatro miembros.

Se indica realizar resonancia magnética, evidenciando
la existencia de una lesién ocupante de espacio a nivel de
C5-C6, de aspecto subdural. En vista de estos hallazgos,
se procede a realizar laminectomia en C5-C6 con aborda-
je posterior en donde, posterior a incisién de la durama-
dre, se aprecia la existencia de una lesién quistica. Se logra
realizar exéresis completa de la misma, ya que no presenta
adherencias a la médula espinal. La laminectomia se pue-
de apreciar en la radiografia de la columna cervical posto-
peratoria (Figura 1).

Una vez extraida dicha muestra, se realiza el estudio
anatomopatoldgico, el cual reporta a nivel macroscépico,
posterior a inclusién en parafina, la presencia de una le-
sién ovoide, proveniente de la aracnoides de regién cervi-
cal, de 2 x 1,4 cm, con una superficie externa de color par-
do grisdceo, de aspecto eldstico, aprecidndose una cavidad
quistica uniloculada con la superficie externa lisa (Figu-
ra 2). Por su parte, a nivel microscdpico, se evidencia una
formacién quistica constituida por tejido conectivo com-
puesto por células fusiformes con citoplasma eosinéfilo y
nucleos ovoides regulares revestida, a su vez, por células
epiteliales cilindricas altas con citoplasma rico en vacuo-
las de secrecién y nucleos ovoides regulares localizados en
regién basal, con cromatina regular sin atipias; del mismo
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modo, se observan dreas revestidas por células cibicas ba-
jas, sin apreciacién de atipias celulares. Se plantea diag-
néstico de lesién cervical intradural extramedular: quiste
neuroentérico espinal, sin atipias celulares.

Si bien es cierto que, en los controles médicos posterio-
res, la paciente demuestra mejoria significativa de los sin-
tomas neuroldgicos antes descritos, al afio de la cirugia se
le indica realizar nuevamente una resonancia magnética,
en vista de presentar molestias a nivel cervical. En el es-
tudio, se aprecia una pérdida de la lordosis cervical, por lo
cual se le realiza fijacién de la columna vertebral con cor-
pectomia cervical a nivel de C5, insertdindose malla y pla-
ca de titanio, logrando la estabilidad de la columna y me-
joria de la cervicalgia (Figura 3).

La evolucién posoperatoria de la paciente resulta satis-
factoria, llevando a cabo controles neuroldgicos anuales
que han reportado ausencia de déficit motor y mejoria de
sintomatologia neuroldgica. Actualmente, 20 afios des-
pués de la exéresis del quiste, contintia asintomdtica con
examen neurolégico normal, evaluada en contexto de con-
sulta por una cefalea vascular.

DISCUSION

Los quistes neuroentéricos son neoplasias poco frecuen-
tes, congénitos por naturaleza, que tienen un prondstico
favorable y raramente se malignizan; aunque, si esto llega
a ocurrir, el quiste puede transformarse en un adenocarci-
noma.? Si bien es cierto que el caso clinico estudiado co-
rresponde a una paciente femenina, los quistes neuroenté-
ricos son mds frecuentes en hombres que en mujeres, con
una relacién 2:1. Generalmente, el diagnéstico se realiza
entre la primera y tercera década de vida, sobre todo du-
rante las primeras dos, y en pacientes menores de 40 afios.
En la paciente estudiada, la lesion quistica aparecié du-
rante la segunda década de vida, a los 14 afios, concordan-
do con la epidemiologia descrita.*”

Los signos y sintomas neuroldgicos de los quistes neu-
roentéricos son insidiosos al principio, resultan de la com-
presién medular por parte de estas masas quisticas, y de-
penderdn de la localizacién de los mismos, incluyendo
dolor focal progresivo a nivel de la regién afectada de la
columna vertebral con irradiacién a los miembros superio-
res e inferiores, acompafiado por mielopatia, radiculopa-
tia, déficit motor o sensitivo, cuadriparesia o paraparesia,
hiporreflexia o hiperreflexia, parestesias, y debilidad focal,
como se evidenci6 en la paciente estudiada. Puede exis-
tir disfuncién de esfinteres, incontinencia e infecciones del
tracto urinario, y meningismo. A su vez, pueden cursar
en paralelo con anomalias éseas a nivel de la lesién quisti-
ca. Si no se realiza un diagnéstico precoz de estas lesiones,
la enfermedad puede progresar y prolongarse durante mu-

Figura 3: Radiografia lateral de columna cervical, donde se evidencia fijacion
de la columna, mediante abordaje anterior, con colocacion de malla y placa
de titanio, por técnica de corpectomia cervical a nivel de C5.

chos afios, recidivando y exacerbando.’4810

Si bien es cierto que en la paciente estudiada esto no fue
el caso, es imprescindible tomar en cuenta que mds de la
mitad de los casos de los quistes neuroentéricos espinales
se asocian a otras patologias, incluyendo espina bifida, ci-
foescoliosis, sindrome de Klippel-Feil, lipomielomeningo-
cele y diastematomielia. Entre los diagnésticos diferencia-
les se pueden mencionar el quiste epidermoide, dermoide,
aracnoideo, coloide, ependimario, de la bolsa de Rathke,
neurofibroma, meningioma, schwannoma, craneofarin-
gioma quistico, neurocisticercosis, y quistes mediastinicos
posteriores 0 abdominales.?®

El método de eleccién imagenoldgico para realizar su
diagnéstico presuntivo, tal como se apreci6 en el presente
caso clinico, es la resonancia magnética, en donde las le-
siones quisticas son isodensas o levemente hiperdensas en
las secuencias T1 y T2, dependiendo de la concentracién
proteica intraquistica y de los cambios inflamatorios ad-
yacentes. Estos quistes aparecen como lesiones ocupantes
de espacio multilobuladas o unilobuladas, con un compo-
nente medular y extramedular. También se utilizan imé-
genes por recuperacién de la inversién de fluido atenua-
do (FLAIR) y mielografia por tomografia computarizada

para determinar la comunicacién del quiste con el espacio
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subaracnoideo.>*%11

El tratamiento estindar consiste en el drenaje y la exére-
sis completa del componente quistico extramedular, siem-
pre y cuando los quistes no estén firmemente adheridos a
la médula espinal, ya que, en ese caso, la reseccién debe
ser parcial. De igual forma, los resultados tienden a ser los
mismos, mejorando sustancialmente la funcién neurolégi-
ca y disminuyendo la incidencia de recidivas. El abordaje
quirdrgico posterior es la técnica mds utilizada, ya que se
asocia a un menor nimero de complicaciones intraopera-
torias y permite un mejor acceso a la masa quistica, como
se pudo constatar con el caso clinico en estudio. Siempre
se recomienda la realizacién de estudios imagenolégicos
de seguimiento, principalmente una resonancia magnéti-
ca, ya que, si la reseccién del quiste es parcial, éste puede
recidivar con mds facilidad.>4681213

Una vez extraido el quiste, se procede a realizar el andli-
sis histopatoldgico que dictara el diagnéstico definitivo del
mismo. Segin Wilkins y Odom, estos quistes se clasifican
en tres grupos: los tipo A, que son quistes tapizados por
una monocapa de epitelio ctbico o cilindrico pseudoestra-
tificada, ciliado o no ciliado, similar a aquel presente en el
tracto gastrointestinal o respiratorio, cubriendo la mem-
brana basal, la cual se encuentra apoyada sobre un teji-
do conectivo vascular subyacente, y formada por coldge-
no tipo IV, como en este caso presentado; los tipo B, que
son quistes epiteliales con estructura glandular, los cua-
les pueden presentarse en invaginaciones complejas, con la
capacidad de producir liquido seroso y/o mucinoso, y con
una pared quistica constituida por musculo liso o estria-

do, tejido adiposo, cartilaginoso, dseo, fibroso, linfoide y/o
nervioso, y con células ganglionares o corpusculos de Va-
ter-Pacini; y los tipo C, los cuales estin constituidos por
tejido ependimario o glial.*' Las células epiteliales quisti-
cas se tifien negativamente para la proteina S-100 y 4dcida
fibrilar glial (GFAP), y positivamente para citoqueratina,
antigeno carcinoembrionario (CEA) y epitelial de mem-
brana en ensayos inmunohistoquimicos, confirmando de
esa forma el origen endodérmico de la lesién. "'

El seguimiento de estos pacientes deberia ser de por
vida, ya que el riesgo de recurrencia siempre existird, in-
cluso décadas después de la reseccién quirdrgica completa

del quiste neuroentérico.’

CONCLUSIONES

Los quistes neuroentéricos son lesiones congénitas, benig-
nas, y poco descritas en la literatura médica; de alli la im-
portancia de describir este caso. Al ser tan infrecuentes,
con sintomatologia neurolégica poco especifica y variable,
tienden a confundirse con otras patologias. Es imperativo
tomar en cuenta que, si bien el diagndstico presuntivo de
estos quistes se realiza con estudios imagenoldgicos, prin-
cipalmente resonancia magnética, el definitivo se lleva a
cabo mediante un estudio histopatolégico de la pieza ex-
traida quirdrgicamente. A pesar de que la recidiva es in-
frecuente, al igual que la posibilidad de malignizacién, no
es imposible, por lo cual es aconsejable continuar el segui-
miento de estos pacientes de por vida.
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COMENTARIO

Los autores describen el tratamiento quirdrgico y seguimiento a largo plazo de una patologia sumamente infrecuente.
Creo que es un buen ejemplo de c6mo la evolucién del instrumental y conceptos en los abordajes quirtrgicos podrian
resultar en la actualidad en un enfoque totalmente diferente.

Hoy, en un caso similar, pocos realizarian una laminectomia de 2 niveles en una paciente de 14 afios debido al riego
de provocar una cifosis postoperatoria, maxime cuando pareceria por las medidas reportadas en el andlisis histopatolé-
gico y RMN que la lesién se encontraba sélo en C5-Cé.

Creo también que la cifosis que llevé a una corpectomia y estabilizacidn anterior a esta paciente, en la actualidad, se-
ria manejada por la mayoria a través del mismo abordaje posterior, intentado corregir la deformidad con tornillos en
las masas laterales.

Una hemilaminectomia minimamente invasiva centrada en el tumor podria hoy resolver esta patolégica evitando la
cifosis postoperatoria al conservar la banda de tensién posterior.

Agradezco a los autores por la presentacién de este caso, una buena resolucién, dos décadas atrds, que realza el pro-
greso y mejoria que ha tenido la cirugia espinal.

Federico Landriel
Servicio de Neurocirugia. Hospital Italiano de Buenos Aires

COMENTARIO
Los autores reportan y describen el caso de un paciente con Quiste Neuroentérico Espinal (QNE), y compresién
medular.

Si bien realizan una descripcién detallada de la clinica, seria de mucha utilidad poder ver el estudio de Resonancia
Magnética, que remarcan como indispensable para el diagnéstico presuntivo en la discusién. También, para evaluar el
grado de exéresis, la Resonancia Magnética postoperatoria.
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Por otro lado, reportan la ocurrencia de una cifosis postoperatoria, que fue tratada a través de una artrodesis anterior,
pero no existen estudios preoperatorios para poder ponderar dicha complicacién. Las deformidades cervicales posto-
peratorias asociadas a laminectomias no son infrecuentes, y se debe tener en cuenta su ocurrencia al planificar la estra-
tegia quirdrgica.

Los QNE son lesiones infrecuentes, dificiles de sospechar antes de la cirugia. Su manejo es similar al de las lesiones
mis frecuentes del espacio subdural/extramedular (meningiomas y neurinomas). Cuando se abordan en la regién cer-
vical, se deben planificar estrategias para evitar la ocurrencia de deformidades postoperatorias.

Este reporte enfatiza el concepto de pensar en estas lesiones, dentro de los diagnésticos diferenciales preoperatorios,
y planificar estrategias quirtrgicas para evitar deformidades asociadas al abordaje de estas lesiones.

Dr Carlos Zanardi

Neurocirujano
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