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Resumen

Introducción: Los quistes neuroentéricos son anomalías 
congénitas muy raras, secretoras, con una capa epitelial y 
características que semejan a las de la mucosa gastrointestinal 
y respiratoria. Se originan en el periodo embriogénico y 
resultan de la separación incompleta del canal neuroentérico 
del intestino anterior.
Caso clínico: Seguimiento por 21 años de una paciente con 
antecedentes de alteraciones en el control de esfínter urinario 
y anal, además de dolor e hipoestesia en silla de montar, 
limitación de la marcha, constipación crónica y parestesias de 
miembros inferiores. Los hallazgos de la resonancia magnética 
fueron compatibles con quiste neuroentérico de la región 
sacra. La paciente fue sometida a cirugía en dos ocasiones. 
Se utilizó cirugía no radical debido a la conexión del plano 
profundo del quiste con el recto y nervios raquídeos. A la edad 
de 22 años, la paciente se embarazó; tuvo una gestación sin 
eventualidades con un producto sano.
Discusión: La selección de la estrategia quirúrgica se orienta 
prioritariamente a la resolución del efecto de masa, sin embargo, 
resulta conveniente analizar las opciones terapéuticas de 
acuerdo con lo propuesto en la literatura en relación con el 
balance apropiado de los riesgos y de los beneficios, y con 
la finalidad de privilegiar la integridad funcional. Este informe 
demuestra la relevancia de la cirugía selectiva en comparación 
con la estrategia radical.
Conclusiones: El objetivo terapéutico orientado a controlar el 
efecto de masa permitió mantener el control de los síntomas, 
sin deterioro neurológico y con la preservación sensoriomotriz 
a largo plazo y una calidad de vida funcional.

Palabras clave: Quiste neuroentérico, embarazo.

Abstract

Background: Neurenteric cysts (NC) are rare congenital 
anomalies. Cysts are secretory with an epithelial lining and 
features that resemble those of gastrointestinal and/or res-
piratory mucosa. They originate embryologically and result 
from an incomplete separation of the neurenteric canal from 
the foregut. 
Clinical case: We describe the 21-year follow-up of a fema-
le patient with a history of partial control of urinary and anal 
sphincters. The patient had a 6-month course of pain associa-
ted with saddle hypoesthesia, limited gait, chronic constipation, 
plus inferior paresthesia of the limbs. These features, along with 
the MRI findings, were compatible with the diagnosis of neuren-
teric cyst. The patient underwent two surgical procedures. We 
used a nonradical approach because of the connection of the 
cyst with the rectum and nerves in the deep plane. At age 22, 
she became pregnant and, after an uneventful gestation, gave 
birth to a healthy newborn. 
Discussion: The selection of surgical strategy is oriented 
to mass effect resolution. In accordance with the literature, 
evaluation of the best choice for each patient is mandatory to 
obtain a balance of the risk and the potential functional pre-
servation. This report demonstrates the importance of sensory 
and motor function preservation instead of using aggressive 
treatment. 
Conclusion: Our goal in each procedure was symptom alle-
viation, reduction of cyst size, clearance of the mass effect, 
and an attempt to resect the cyst capsule as much as pos-
sible without compromising quality of life and neurological 
functions.
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Introducción

Los quistes neuroentéricos son una anomalía congénita 
muy rara. Las lesiones son benignas con una transforma-
ción maligna extremadamente rara. Los quistes son secre-
tores, tapizados por epitelio que muestra características que 
simulan la mucosa gastrointestinal o respiratoria. Los quis-
tes neuroentéricos se originan de la separación incompleta 
del canal neuroentérico, el cual transitoriamente conecta al 
saco vitelino embrionario (el futuro canal alimentario) con 
la cavidad amniótica derivada del intestino anterior, durante 
la tercera semana de la embriogénesis.1 

Los quistes neuroentéricos representan 0.3 a 0.5% de los 
tumores espinales. La proporción predominante hombre: 
mujer es de 2:1. Cerca de 95% de los quistes es hallado en 
el compartimento intradural-extramedular y menos de 5% 
es intramedular. En 34% de los casos el diagnóstico de quis-
te neuroentérico se establece durante la primera década de 
la vida y en 23% durante la segunda.2 

Caso clínico

Informamos de una paciente portadora de quiste neuroenté-
rico que involucraba las raíces sacras, desde su diagnóstico 
y tratamiento con cirugía no radical en la infancia hasta su 
embarazo y seguimiento posterior a largo plazo.

Primer procedimiento

Niña de ocho años de edad con un historial de vida de con-
trol parcial de esfínteres urinario y anal. En el transcurso de 
seis meses presentó dolor asociado con hipoestesia en silla 
de montar, marcha parética, constipación crónica y pares-
tesia de las extremidades inferiores. Su madre refirió salida 
de material seroso a través de un orificio en la región sacra. 
Mediante resonancia magnética se identificó un tumor quís-
tico localizado en la región sacra (entre el sacro y el recto) 
con un significativo efecto de masa. La cavidad quística te-
nía una conexión epidérmica tipo seno dérmico asociado 
con espina bífida (figura 1).

El tratamiento quirúrgico consistió en marsupialización 
parcial y drenado del contenido quístico con la preserva-
ción de la cápsula quística profunda, ya que se encontraba 
estrechamente adherida al recto. El fluido del quiste era de 
características seropurulentas, con detritus celulares y ma-
terial orgánico y descamativo; sin embargo, el cultivo y la 
tinción de Gram fueron negativos. Se realizó análisis his-
tológico: la tinción hematoxilina-eosina mostró un patrón 
celular típico de la pared quística compatible con quiste 
neuroentérico. La muestra fue también positiva para la tin-

Figura 2. Resonancia magnética pélvica en corte sagital que mues-
tra un quiste con contenido heterogéneo asociado con conexión dér-
mica sacrococcígea (flecha negra). Nótese el crecimiento uterino y la 
posición cefálica del feto (flecha blanca).

Figura 1. Resonancia magnética en T1 que muestra un tumor hi-
perintenso con bordes irregulares conectados a la región sacra, 
compatible con el diagnóstico de quiste neuroentérico (flecha). Se 
aprecia el recto desplazado anteriormente y la conexión del tipo de 
seno dérmico.

ción periódica de ácido de Schiff (PAS). Posterior al proce-
dimiento quirúrgico se resolvió el dolor y la parestesia de 
las extremidades inferiores, sin embargo, la paciente per-
maneció con hipoestesia en silla de montar y control parcial 
de esfínteres.
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Segundo procedimiento

A la edad de 15 años la paciente manifestó nuevamente 
dolor, drenado del seno dérmico, parestesia e hiperalgesia 
en extremidades inferiores. Fue admitida para realizar de 
nuevo el procedimiento quirúrgico referido. En el periodo 
posoperatorio el dolor y los síntomas sensoriales habían 
cedido con mejoría en el control de los esfínteres hasta el 
límite de su condición previa.

La paciente tuvo seguimiento periódico que transcurrió 
sin incidentes ni signos neurológicos agregados, con excep-
ción de episodios de drenado del gasto del seno dérmico en 
intervalos promedio de cuatro meses, con cultivos negati-
vos. La paciente no tuvo limitaciones en su calidad de vida.

Embarazo

A la edad de 22 años la paciente regresó a cita regular con 
seis semanas de gestación; mantuvo su estado clínico neu-
rológico y el embarazo evolucionó sin problemas. La re-
sonancia magnética de control demostró que el efecto de 
masa del quiste residual ubicado entre el sacro y la cavidad 
uterina no afectó el desarrollo normal del feto. Se identificó 
postura cefálica del feto en la cavidad uterina y el fondo 
de saco vaginal en posición normal (figura 2). Una vez a 
término el embarazo y sin incidentes se planeó cesárea bajo 
anestesia general sin anestesia raquídea; se obtuvo un pro-
ducto sano. La paciente fue examinada anualmente hasta la 
edad de 29 años. A lo largo de ese periodo no presentó sig-
nos o síntomas que pudieran sugerir crecimiento del quiste 
o deterioro neurológico.

Discusión

Los quistes neuroentéricos son lesiones benignas con trans-
formación maligna extremadamente rara, que tienden a pre-
sentarse como lesiones intradurales-extramedulares. Los 
quistes pueden ser multiloculados o septados, tapizados por 
epitelio ciliado, no ciliado, columnar o cuboide y, ocasio-
nalmente, con epitelio estratificado columnar que puede se-
mejar a la mucosa respiratoria o gastrointestinal, así como 
un número variable de células caliciformes mixtas. Las cé-
lulas son generalmente positivas a tinción PAS y pueden 
contener moco, glóbulos y, en ocasiones, células metaplá-
sicas escamosas. Siempre está presente una delgada mem-
brana basal y una frágil cápsula fibrovascular. La pared del 
quiste puede estar integrada por células ganglionares, teji-
do linfático, tejido pancreático, glándulas salivales o tejido 
muscular sin serosa, y presentar inflamación focal crónica 
así como tejido cartilaginoso. Es común que el quiste con-

tenga fluido viscoso o mucinoso, claro, pálido, amarillento 
o verde viscoso, según la presencia o ausencia de sangrado 
previo.3-6

Los quistes han sido estratificados conforme diferentes 
perspectivas, sin embargo, la clasificación más usada es la 
publicada por Wilkins y Odom:

•	 Tipo A: quistes tapizados por una sola capa de células 
epiteliales pseudoestratificadas cúbicas o cilíndricas, 
con o sin cilios, que imitan el epitelio gastrointestinal o 
respiratorio y que cubren la membrana basal apoyadas 
en una capa de tejido conectivo vascular.

•	 Tipo B: quistes de naturaleza epitelial con estructura 
glandular que se pueden presentar en invaginaciones 
complejas; suelen producir fluido seroso o mucinoso. 
La pared quística puede tener elementos de músculo 
liso, músculo estriado, grasa, cartílago, hueso, fibras 
elásticas, tejido linfoide, fibras nerviosas, células gan-
glionares o corpúsculos de Vater-Pacini. 

•	 Tipo C: son los quistes más complejos, contienen tejido 
ependimario o glial.7-10

De acuerdo con el informe de patología, el quiste de la 
paciente fue positivo a la tinción PAS y clasificado como 
tipo C ya que el tejido glial estaba presente.

El quiste neurentérico puede manifestarse en forma insi-
diosa durante un largo tiempo. La sospecha clínica es im-
portante para un diagnóstico temprano y mejor pronóstico. 
La característica clínica típica es dolor dorsal o radicular, 
con subsecuente déficit sensitivo o motor. La localización 
de la lesión determina los síntomas iniciales; las localiza-
ciones más frecuentes son la región cervical (54%) y la 
dorsal (12-21%). Distintos informes en la literatura espe-
cializada evidencian que los síntomas de inicio más comu-
nes son cuadri o paraparesias (83.8%), disfunción sensorial 
(74.2%), hiporreflexia (78.1%), dolor (72.2%) y disfunción 
de esfínteres (50.1%).11-14

Otros síntomas menos frecuentes son incontinencia, 
infecciones del tracto urinario y paraplejía aguda, la cual 
puede considerarse traumática o por incremento en el ta-
maño del quiste. Se cree que los síntomas progresivos están 
asociados con el efecto de masa provocado por aumento 
del tamaño del quiste como resultado de la acumulación de 
fluido intraquístico, como sucedió en la paciente descrita.

La resonancia magnética es el estudio de elección para 
el diagnóstico, en tanto que la mielografía por tomografía 
computarizada es más útil para establecer la comunicación 
del quiste con el espacio subaracnoideo. En la resonancia 
magnética el quiste neuroentérico se presenta con intensi-
dad semejante o más alta que la del líquido cefalorraquídeo, 
tanto en T1 como en T2. Debido a la alta cantidad de proteí-
nas es evidente la hiperintensidad del contenido del quiste, 
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apreciable tanto en T1 como T2. La pared del quiste no es 
realzada con gadolinio. Por lo general los quistes aparecen 
como lesiones ocupantes con componente medular y extra-
medular, comúnmente multilobuladas pero también unilo-
buladas. En la mayoría de las ocasiones, la pared del quiste 
tiende a estar engrosada y visible por tomografía computa-
rizada y resonancia magnética. El quiste neuroentérico se 
relaciona con anomalías en los cuerpos vertebrales y con 
espina bífida.15-18

La paciente reseñada fue atendida por disfunción de 
esfínteres y dolor que dificultaba la marcha, a los que se 
agregó disfunción sensorial (hipostesia en silla de mon-
tar), síntoma sugerente de compresión de raíces nerviosas 
por efecto de masa debido a un incremento del tamaño 
del quiste. Mediante resonancia magnética se observó 
un quiste neurentérico en la región sacra que desplazaba 
anteriormente al recto y ocasionaba constipación crónica 
y disfunción sensorial. Además, se encontró espina bífi-
da con seno dérmico, común en esta patología. El seno 
dérmico era la entrada a la cavidad del quiste que pasaba 
por un pequeño defecto de los cuerpos vertebrales y el 
canal espinal; sin embargo, por tomografía computariza-
da se observó que las meninges se encontraban intactas y 
que no existía evidencia de gasto. Durante el seguimiento, 
mediante cultivos y tinciones de Gram no se identificaron 
datos de infección.

La estrategia para la remoción del quiste es diferente de 
la utilizada en los tumores sólidos, ya que el quiste puede 
contener sustancias irritantes que no deben entrar en con-
tacto con el espacio subaracnoideo.19

Los quistes neuroentéricos deben ser tratados mediante 
descompresión y, en lo posible, resección de sus membra-
nas; en numerosas ocasiones es necesaria una laminectomía 
simultánea. Eventualmente, cuando no es posible realizar 
una escisión completa por el riesgo de daño neurológico de-
bido a la vecindad del quiste con estructuras como la médu-
la espinal, nervios y vasos espinales, una resección parcial 
acompañada de drenado del quiste genera buenos resulta-
dos ya que la reacumulación del líquido dentro del quiste es 
lenta. Siempre que sea posible, la resección de la pared del 
quiste debe ser el objetivo de la cirugía.20 

Kumar y Nayak efectuaron seguimiento de dos años a 
13 pacientes con quistes neurentéricos espinales, cuatro de 
ellos intramedulares. Se sometió a cirugía a seis pacientes 
logrando resección completa solamente en uno. Se encon-
traron cinco recurrencias, relacionadas con resecciones in-
completas.21

Si el quiste cuenta con dos componentes debe removerse 
primero el que genere síntomas. Si existe una combinación 
de quiste asintomático intraespinal y extraespinal, debe re-
secarse primero el espinal para evitar deterioro neurológi-
co al retirar el componente extraespinal. Dependiendo del 

origen y de la dirección de crecimiento del tumor extrame-
dular los compartimentos pueden ser expandidos o compri-
midos en tumores localizados anteriormente o en tumores 
recurrentes adheridos a la piamadre o aracnoides. Para la 
remoción del quiste es necesaria la visión microquirúrgica 
de la médula espinal. En esos casos puede ser riesgoso mo-
vilizar la médula espinal por lo que es recomendable identi-
ficar el acceso quirúrgico idóneo. La modalidad óptima aún 
es controversial.22 

Kabs y colaboradores informaron el tratamiento exito-
so de un paciente infantil con quiste neuroentérico  recu-
rrente con la aplicación local de OK-432; aunque se tiene 
experiencia en la utilización de este fármaco en otras en-
fermedades como linfangioma no se ha descrito en quiste 
neurentérico, que pudiera complementar el tratamiento de 
esta condición.23 

El pronóstico a largo plazo del tratamiento del quiste 
neuroentérico es generalmente bueno, en especial en niños 
y ante síntomas prequirúrgicos moderados. Sin embargo, 
los quistes tienden a recurrir y por lo general la escisión 
total es difícil debido a las adherencias con estructuras im-
portantes.24 

La paciente descrita fue tratada con cirugía no radical 
mediante acceso posterior, ya que el quiste se encontraba 
adherido fuertemente al recto y al saco dural con raíces ner-
viosas, para preservar la sensibilidad y el control de esfín-
teres. Aunque no fue posible lograr una resección completa 
se redujo el tamaño del quiste con lo que se logró aliviar los 
síntomas sin causar daño funcional. Dado que el crecimien-
to de estos quistes es lento fueron suficientes dos procedi-
mientos quirúrgicos para brindar a la paciente una adecuada 
calidad de vida; se llevó a cabo seguimiento periódico en 
busca de datos de crecimiento quístico que hubiera requeri-
do acción inmediata.

De acuerdo con nuestro conocimiento en la literatura 
especializada no existen informes de quistes neurentéricos 
tratados antes de un embarazo y con seguimiento por más 
de 20 años.

Conclusiones

El presente caso ejemplifica el valor a largo plazo de las de-
cisiones quirúrgicas y destaca la relevancia del tratamiento 
no radical en relación con la ubicación de la lesión. La meta 
del procedimiento quirúrgico es preservar la función neu-
rológica y brindar una adecuada calidad de vida, aliviando 
los síntomas por disminución del efecto de masa mediante 
la reducción del tamaño del quiste. Esta decisión permitió 
que la paciente desarrollara una vida normal, sin incidentes 
en su embarazo y con la máxima preservación posible de su 
integridad funcional.
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