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RESUMEN

El quiste neurentérico (QNE) es una anomalia congénita rara que puede presentarse
clinicamente en la primera década de vida. Deriva de anormalidades en la compleja
serie de interacciones entre el canal neurentérico primitivo, la notocorda, el tubo neural,
y el endodermo y mesodermo adyacentes durante la 3* semana de vida intrauterina.
Generalmente se acompana de defectos 6seos vertebrales.

Presentamos una nina con un @QNE intraespinal cervical cuyas manifestaciones clinicas
ienian un curso intermitente. con episodios recurrentes de dolor cervical. La Rx cervical
mostro anomalias vertebrales orientacdoras, y se encontré enlaIRM evidencias de lesion
quistica compresiva premedular. Se realizé laminectomia para la reseccion del quiste
cuyo andlisis histopatolégico reveld epitelio estratificado productor de mucina formando
la pared del mismo. La evolucion fue favorable desapareciendo la sintomatologia y las
anormalidades en las neuroimagenes.

El diagnostico de QNI debera ser sospechado cuando los estudios revelen una masa
quistica intraespinal asociada a defectos vertebrales.

Palabras claves: Quiste neurentérico, masa quistica intraespinal, anomalia congeénita,
anormalidades vertebrales.

SUMMARY

Neurenteric cyst (NEC) is an uncommon congenital abnormality which may become
symptomatic in the first decade of life. NEC results from anomalies in the complex series
of interactions between the primitive neurenteric canal, notochord, neural tube, and the
adjacent endoderm and mesenchime during the 3rd weelk of embryogenesis. It is us ually
associated with osseous spinal developmental defects.

A 9-year-old girl with a cervical intraspinal NEC is reported. Clinical course was
intermittent with recurrent episodes of cervical pain. Plain radiography showed vertebral
defects suggesting the diagnosis. MRI disclosed a cystic lesion with a low signal
intensity on Tl-weighted images. Through a laminectomy the cyst was resected.
Pathological diagnosis was based on the findings of nonciliated mucin producing small
cuboidal epithelium lining the cystic cavity. Four months later the patient was asympto-
matic and MRI showed no cyst.

Diagnosis of NEC should be considered when imaging studies reveal intraspinal cystic
masses associated with skeletal defects.

Key words: Neurenteric cyst , intraspinal cystic mass, congenital anomaly. cervical
vertebrae abnormalities.
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INTRODUCCION

El quiste neurentérico (QNE) es una anomalia
congénita derivada de un trastorno en la embrio-
génesis durante el desarrollo de la notocorda y la
existencia transitoria del canal neurentérico(NE).
La pared de esta formacion quistica esta recubier-
ta por epitelio secretor de mucina parecido al del
tracto gastrointestinal’. La primera descripcion
parece corresponder a Puusepp®® quien en 1934
le denomina “intestinoma” de la region cervical.
Desde entonces, ha recibido diversas denomina-
ciones tales como quiste entérico, enterogénico,
gastrogénico, gastrocitoma, etc. Considerando su
origen embriogénico es conveniente la denomina-
cion difundida y actual de QNE!522,

Aunque se han comunicado casos de QNE
intracraneanos como asi también en el mediasti-
no y en el abdomen, la ubicacion preferencial es
intrarraquidea!"”1°,

La edad de presentacion clinica es muy varia-
ble, desde neonatos!%!! hasta adultos de mas de
50 anos®!7 pero en la mayoria de los casos se
manifiesta en la edad pediatrica, especialmente
en la primera década de la vida!3-22,

Presentamos una nina de 9 anos de edad, con
sintomatologia intermitente debida a QNE intra-
espinal de la region cérvicodorsal. Esta patologia
fue comprobada con imagenes por resonancia
magnetica (IRM) y corroborada por la anatomia
patologica, sin embargo fue la radiologia simple de
columna la que proporciono la orientacion diag-
nostica. La recuperacion clinica fue total luego del
tratamiento quirurgico.

CASO CLINICO

Paciente de 9 anios, cuarta hija de padres sanos.
Embarazo, parto y desarrollo madurativo norma-
les. A los 6 anos presenté episodio doloroso de la
region cervical posterior que fuera interpretado
como torticolis y que desaparecié en 3 dias con
medicacion analgésica. A los 8 anos, dos dias
después de cursar cuadro de tipo virdsico con
fiebre y tos, volvié a presentar dolor intenso cérvi-
codorsal que fue asumido como mialgias postgri-
pales mejorando paulatinamente en 6 dias con
reposo y analgésicos. Seis meses después, y tras
esfuerzo fisico de mediana intensidad, reaparece
dolor en region cervical con lateralizacion hacia
izquierda cediendo lenta y gradualmente hasta
desaparecer en 5 dias. A los 9 anos se instala
espontaneamente intenso dolor localizado en cue-
llo y dorso con irradiacion hacia ambas manos, y
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Fig. 1. Manos con desviacion cubital. hipotrofia regiones
hipotenares. flexién de falanges distales de los dedos 4°
y 5° mernique separado de los demas dedos.

que no cedio con las medidas habituales de los
episodios anteriores. Tras 8 dias de dolor con
dificultad en la marcha y en la realizacion de las
tareas escolares por falta de fuerzas en la mano
derecha. fue internada para estudio y tratamiento.

El examen fisico-neurolégico revelo posicion
antialgica en anteflexion de la cabeza, ausencia de
anomalias en piel y dolor a la palpacion de la
region cervical a nivel de C4, C5 y C6 con irradia-
cion al hombro izquierdo. Manos con cierta des-
viacion cubital, hipotrofia en ambas regiones
hipotenares, separacion del menique de los otros
dedos, tendencia a la {lexion de las falanges dista-
les de los dedos 4° y 5° (Fig. 1). Dificultad en la
separacion y aproximacion de los dedos, en los
movimientos del menique y en la oposicion del
pulgar. Fuerza muscular disminuida de manera
generalizada. Tono muscular y reflejos muscula-
res profundos disminuidos en miembros superio-
res pero exaltados ambos en miembros inferiores
con respuesta plantar en flexién. Sensibilidad
superficial, postural y vibratoria sin alteraciones.
Normalidad de esfinteres. Marcha sin braceo, con
cuello fijo y en antellexion.

Examenes paraclinicos

La Rx directa y la tomografia lineal de columna
cervico-toracica revelaron anomalia del arco pos-
terior de la 7* vértebra cervical y espina bifida en la
1* vértebra dorsal (Fig. 2). El registro electromio-
grafico mostro evidencias de compromiso irritativo
radicular a nivel de C5 C6 C7 y C8 de manera
bilateral. La IRM demostro imagen quistica ovoi-
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Fig. 2. Rx directa de columna cervical: espina bifida de
la 7¢ vértebra cervical.

dea, bien delimitada. intradural premedular a nivel
de C5 C6 C7, hipointensa en T1 e hiperintensa en
T2, en relacion a la médula espinal, a la que
comprime y adelgaza notoriamente (Fig. 3).

Protocolo operatorio

Incision mediana longitudinal desde C3 a C7.
Reseccion de apofisis espinosas y laminas de C4 a
C7. Apertura de duramadre. Se visualiza quiste
premedular de aproximadamente 3 por 2 cm, sin
adherencias notorias y que colapsa casi totalmen-
te a la médula.

Se extrae material liquido de aspecto ligera-
mente lechoso cuyo pH es neutro. Se reseca pared
del quiste de manera casi total, y con rapidez la
meédula adquiere caracteres morfologicos norma-
les. Cierre por planos segun técnica. La paciente
mantuvo controles vitales satisfactorios durante
el acto operatorio.
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Examen histopatolégico

La microscopia optica con tinciones comunes
demostro que la pared del quiste estaba recubier-
ta por una capa de epitelio columnar secretor de
mucinay apoyada en una membrana basal sobre
tejido colageno, compatible con quiste neurente-
rico (Fig 4).

Evolucién postoperatoria y seguimiento

La nina se recupero subjetiva y objetivamente
en forma total excepto la hipotrofia hipotenar que
persistio durante varias semanas. La IRM de
control postoperatorio a los 2 meses no revelo
patologia (Fig. 5). El examen neurologico de la
nina 6 meses después fue completamente normal.
El altimo control a los 2 anos de la operacion
mostro a la paciente asintomatica.

Fig. 4. Fotomicrografia de la pared del quiste (HE x50).
Epitelio de revestimiento columnar simple mucigeno jun-
to a_fragmentos de tejido conectivo.

Fig. 3. Ay B. IRM enT1 de la médula cervical, cortes sagital y coronal: lesion quistica ovoidea, bien delimitada, desde
C5 a C7, en situacion ventral a la médula e hipointensa en relacion a la misma. C. Corte axial en C6: médula espinal
severamente aplanada en _forma de cinta y posterior a la_formacion quistica.
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Fig. 5. IRM en T1 corte sagital postoperatoria que mues-
tra desaparicién de la lesion quistica y normalizacion.del
aspecto medular.

DISCUSION

La presentacion tipica del QNE intraespinal es
una asociacion sindromatica de defectos del desa-
rrollo de la columna vertebral, tracto gastrointesti-
nal y médula espinal. El trastorno se produciria
alrededor de la 3" semana de gestacion a nivel de la
notocorda por una compleja serie de interacciones
en la formacion del tubo neural, del canal NE, el
intestino primitivo, y del endo y mesodermo®?!.

Las hipotesis propuestas para la formacion del
QNE son varias. Rhaney y Barclay®! opinan que
el estrecho contacto entre el canal NE y el endo-
dermo podria dar lugar a la formacion de un quiste
sila separacion entre las 2 capas germinales no se
completa en un 100%. Asi se explicaria la presen-
cia de un quiste dentro del canal espinal pero no
la coincidencia con defectos 0seos. En estos casos,
la persistencia del canal NE impediria la fusion de
los esclerotomas y la subsiguiente formacion nor-
mal de la vertebral*7. En 1960, Smith y Bentley®
introducen el concepto de sindrome de la notocor-
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da hendida para referirse a una parcial duplica-
ciony separacion de la notocorda que seria debida
auna estrecha adhesion entre el endoy el ectoder-
mo del disco bilaminar embrionario debiendo la
notocorda dividirse para circunvalar la adhesion.
Este concepto ha sido recientemente reafirmado
por Pang?’. Cualquiera fuese el mecanismo in-
volucrado, el defecto se produciria muy temprano
en la embriogénesis, y cuanto mayor sea la exten-
sion del mismo, mayor sera el grado de compromi-
so visceral y neural!!-22.2+31,

El QNE intraespinal es una patologia poco
frecuente habiéndose reportado poco mas de 100
casos®. La ubicacién topografica mas comun es en
la region cervical o cérvicodorsal?7:13.16.22.33 Me-
nos frecuentemente se ubica en la region lum-
bar!2!8, En la mayoria de los casos el quiste se
extiende por 3 segmentos® 1833, La localizacion es
intradural-extramedular®8123!1 mas que extra-
dural o intramedular!7-33, En algunas ocasiones
se han descrito combinados intra y extradural”
como asi también intra y extraespinal'®.

El quiste, de forma esférica, oval o tubular, esta
frecuentemente adherido a la superficie ventral de
la médula espinal aunque sin invasién de la misma
lo cual tiene implicancias terapéuticas favora-
bles*6:22:33 Por otra parte, la localizacion posterior
de una formacién quistica intraespinal debera
hacer pensar en un diagnostico alternativo como
teratoma quistico, quiste aracnoideo o quiste epen-
dimario!. La aspiracion del contenido del QNE
revela generalmente un liquido de aspecto claro o
blanco lechoso®#12:17. El examen histopatologico
del quiste revela que esta recubierto por una capa
de células columnares o cuboides pseudoestratifi-
cadas, ciliadas o no, con tendencia secretora de
mucina y que descansan en una membrana basal
apoyada en una capa de tejido conectivo vascular.
Este epitelio mucoso puede adquirir caracteres del
intestino maduro, pero también del epitelio gastri-
co o pulmonar?722, Informacion adicional puede
obtenerse por estudios inmunoenzimaticos o de
microscopia electrénica que ayudan a diferenciar
aun mas a esta entidad de otras formaciones
quisticas intraespinales. La inmunorreaccion po-
sitiva del tejido al antigeno carcinoembrionario
sugiere su origen endodérmico, como asi también
la presencia de marcadores de keratina (AE1.3,
CAM 5.2). Este tilltimo hallazgo permite diferenciar
los QNE de los quistes de origen ependimario. La
inmunorreaccion negativa a la proteina gliofibrilar
acida, enolasa especifica y vimentin los distingue
de los quistes derivados del ectodermo neural. Los
estudios con microscopia electronica han confir-
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mado que la presencia de cilias no excluye el origen
endodérmico ya que el esoéfago. embrionario es
ciliado en esa etapa del desarrollo?!26,

La presentacion clinica del QNE es variable
dependiendo de la localizacion, del tamano y de la
direccion de su crecimiento. El sintoma mas co-
mun es el dolor localizado a nivel de la region
afectada, acompanado o no de radiculalgias!3-17.
A veces es la unica manifestacion?®. La sintoma-
tologia neurologica de déficil sensitivo-motriz es
debida a la compresion de la médula espinal por
la masa quistica que crece lentamente ocupando
espacio® 8. El comienzo suele ser insidioso, aun-
que a veces se ha evidenciado rapidamente en
coincidencia con un traumatismo espinal
leve?13:23_E] curso de la enfermedad se prolongo
durante anos, pudiendo simular una mielopatia
progresiva?332. Otras veces esta llamativamente
marcado por remisiones y exacerbaciones, apare-
ciendo dolor episédico seguido de sintomas neu-
rologicos que se presentan de manera aguda e
intensa, que duran cierto tiempo(dias o semanas)
y luego regresan. Esta intermitencia de sintomas
y signos se ha tratado de explicar de diversas
maneras: fluctuaciones en el tamarno del quiste
por la secrecion continua de fluido por el epitelio,
fisura periodica del quiste, cambios osmoticos o
trastornos isquémicos de la pared, movimientos
bruscos que provocarian distorsion de la médula
cronicamente comprimidal?17:18:23.33,

El1 QNE se encuentra generalmente asociado a
otras anomalias congénitas. En algunos casos se
observa algan marcador dermatologico a nivel de
la malformacion como hiperpigmentacion, hoyue-
lo cutaneo, seno dérmico o hipertricosis® 13:20-24.27,
En coincidencia con anomalias dérmicas se han

relatado casos de meningitis recurrente con in-’

tensidad variable, desde un meningismo por irri-
tacion debida al liquido contenido en el quiste
hasta infeccion por gérmenes?2-24,

En la mayoria de los casos se evidencian mal-
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