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Quiste neuroentérico del angulo pontocerebeloso
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RESUMEN

El quiste enterégeno o entérico es una lesién benigna muy poco frecuente, que afecta principalmente la médula espinal y el &ngulo ponto-
cerebeloso. Se caracteriza por signos secundarios de compresion a los nervios craneales. Son lesiones quisticas que miden menos de 1
cm de diametro. Estan revestidos por una sola capa de células columnares muco-productoras. El epitelio se semeja al epitelio entérico o al
respiratorio. Se comunica el caso de una hombre de 58 afios de edad que inici6 con cefaleas occipitales, nauseas, vértigo y posteriormente
alteraciones visuales. La resonancia magnética y la TAC craneal mostraron lesién quistica en el angulo pontocerebeloso que sugeria
neurocisticercosis quistica. Recibio tratamiento con albendazol (30 mg/kg) y esteroides sin mejoria clinica, por lo que se someti6 a cirugia
con reseccion total de la lesion mediante un abordaje retromastoideo. El paciente tuvo mejoria clinica importante después de la cirugia.
Histolégicamente se diagnosticé como quiste entérico y las tinciones de AA, PAS y mucicarmin fueron positivas. Por inmunohistoquimica
fue positivo para antigeno de membrana epitelial, citoqueratinas 8 y 5/6. La histologia, inmunohistoquimica y microscopia electrénica del
quiste entérico son similares al epitelio bronquial, por o que se sugiere que las lesiones sean de tipo endodérmico. Alteraciones embrio-
narias que se llaman disrafias espinales.
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ABSTRACT

Enterogenous cysts are rare, benign lesions involving the spinal canal and the cerebellopontine angle. Usually they present compression
of the spinal cord or cranial nerves. These lesions are 1 cm or less in size and are usually lined by columnar mucin-producing epithelium
resembling enteric epithelium or columnar ciliated epithelium resembling respiratory epithelium. We report the case of a 58-year-old male
with occipital cephalea, visual disturbance and vertigo. MRI and CAT imaging showed a cerebellopontine angle enhancement suggested
cyst neurocisticercosis. He was treated with albendazol (30 mg/kg) and steroids by two years without clinical improvement. Near total ex-
cision of the cyst was carried out through the retro mastoid route. Patient made a good postoperative recovery. Histologically corresponded
to an enteric cyst, was stained with AA, PAS and mucicarmine positive; and immunohistochemical stains including: epithelial membrane
antigen, cytokeratin 8 and cytokeratin 5/6 were positive. The histopathologic, ultrastructural, and immunologic findings in these lesions are
similar to those present in the bronchial epithelium, supporting the hypothesis of endodermal origin for these lesions. Cord malformations
derive from defects in these early embryonic stages, and are collectively called spinal dysraphisms.
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os quistes neuroentéricos del sistema nervio-
so central se definen como lesiones quisticas
tapizadas por un epitelio monocapa de tipo
columnar o ciliado, que puede mostrar caracte-
risticas mucosecretoras, parecidas a las del tubo respiratorio
o gastrointestinal."* El quiste neuroénterico espinal, o
quiste enterdgeno espinal, también se denomina quiste te-
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ratomatoso del canal vertebral o quiste de la estructura
endodérmica.' Es una lesion poco frecuente, sdlo existen
reportes de casos aislados. Se considera una forma benig-
na, intradural o extramedular, generalmente adherido a la
médula espinal dorsal o cervical. También se han descrito
quistes similares de localizacion intramedular.**
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Los quistes son anomalias del desarrollo, resultado
de una separacion defectuosa entre el neuroectodermo
y el endodermo durante la tercera semana de la embrio-
génesis.”!? Suelen afectar el canal espinal, sobre todo a
nivel cervical bajo y toracico superior, habitualmente en
disposicioén intradural y extramedular, aunque también
hay casos descritos en el area pontomedular y el angulo
pontobulbocerebeloso.’* Estas raras anomalias siguen
los disturbios en la compleja serie de interacciones que
resultan en la formacion del canal neuroentérico primitivo,
de la notocorda, del tubo neural, del endodermo adyacente
y mesénquima durante la tercera semana de la embriogé-
nesis. La persistencia o comunicacidon anormal entre el
neuroectodermo, notocorda y endodermo puede producir
la formacién de quistes, fistulas o disrafias espinales con
o0 sin componente extraespinal.”!

Son lesiones de baja prevalencia y benignas, su trans-
formacidén maligna es muy rara. Afectan comunmente a
nifios y adultos jovenes, tras afios de crecimiento lento
con tendencia a la recidiva.’*

Se comunica el caso de un hombre de 58 afios de edad
con lesion quistica en el angulo pontocerebeloso, que ra-
dioldgicamente sugeria cisticercosis y fue tratado como tal
durante cuatro afios. Sin embargo, el estudio histologico
definitivo demostrd un quiste neuroentérico.

CASO CLiNICO

Hombre de 58 afios de edad sin antecedentes familiares ni
patolégicos de importancia para el padecimiento actual.
Refirié el antecedente de crisis convulsiva febril unica a
los ocho afios de edad.

Antecedente patologicos: cirugia de columna por trau-
matismo, colocacion de barras lumbares para fijacion en
2002. Sindrome de tanel del carpo que requirid cirugia
bilateral seis afios antes. Colecistectomia hacia cinco afios.
Colocacidn de lente intraocular tres afios antes. Hipertension
arterial sistémica de diez afios de evolucion, controlada con
150 mg/dia de irbersartan y 5 mg/dia de amlodipino.

Padecia diabetes mellitus tipo 2 desde hacia ocho afios,
tratada con 10 Ul de insulina Humalog por la mafiana 'y 7
por la noche, y rosiglitazona/metformina 2/500 mg cada
12 horas.

En julio de 2004 se le diagnostico lesion quistica
en el angulo pontocerebeloso derecho, con diagndstico
probable de neurocisticercosis. Se le realizé un abordaje

quirurgico suboccipital asterional para toma de biopsia y
no fue posible la extraccion de la lesion ni toma de biopsia
debido a la intima relacion con el parénquima cerebeloso
y multiples adherencias.

El paciente se hospitalizo en dos ocasiones en el Servi-
cio de Neurologia (2005 y 2007) para recibir tratamiento
con albendazol (30 mg/kg) y esteroides por probable
cisticercosis cerebral.

Inici6 su padecimiento actual en febrero de 2004 al
sufrir de forma insidiosa cefalea de localizacidn occipital,
opresiva, de moderada intensidad 4/10, sin irradiaciones
que cedia con AINES. Sin embargo, dos meses después
del inicio de los sintomas se agrego vértigo subjetivo que
no limitaba la marcha y diplopia vertical, motivo por el
cual acudi¢ al Servicio de Consulta Externa del Instituto
Nacional de Neurologia y Neurocirugia. A la exploracion
fisica y neurologica era obeso y se encontraba consciente,
alerta, atento, con funciones mentales conservadas.

La exploracion de los nervios craneales no mostro
alteraciones. Padecia hipoacusia mixta con componente
conductivo severo. Hipoestesia a todas las modalidades
en el territorio del nervio mediano de forma bilateral.
Cerebelo con lateropulsion derecha con disimetria leve de
MTD. Marcha con lateropulsién a la derecha. Signos me-
ningeos ausentes. El liquido cefalorraquideo con glucosa
de 54, proteinas de 50, células 2 y el estudio de ELISA
para neurocisticercosis fue positivo.

La TAC y la resonancia magnética mostraron lesion
en el angulo pontocerebeloso isointensa que desplazaba
estructuras adyacentes (figura 1).

En 2007 se realiz6 una nueva cirugia, pudieron obte-
nerse fragmentos irregulares blanquecinos de consistencia
blanda y de aspecto gelatinoso, que midieron 25 x 25 mm.
Se procesaron y se tifieron con las técnicas habituales para
su estudio histopatoldgico.

Hallazgos histolégicos
La lesion era de aspecto quistico (figura 2a), revestida por
un epitelio cilindrico alto (figura 2b), de tipo mucinoso
(PAS positivo, figura 2¢). Las células se encontraban orde-
nadas y no se observaron atipias celulares, pleomorfismo
ni figuras de mitosis (figura 2b). La pared del quiste estaba
formada por tejido fibroconectivo que mostraba algunas
células inflamatorias (figura 2d).

De los bloques de parafina se realizo la tincion de inmu-
nohistoquimica, con la técnica recomendada por Biocare,
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Figura 1. TAC cerebral en corte sagital que muestra lesién redonda
en el angulo pontocerebeloso.

Macht 4. Los resultados de la inmunohistoquimica y las
caracteristicas de los anticuerpos utilizados se observan
en el cuadro 1.

Los anticuerpos utilizados positivos fueron: citoque-
ratinas 8 (CQ, figura 3a), citoqueratina 5/6 (figura 3b),
antigeno de membrana epitelial (figura 3c), y negativos
para: sinaptofisina, desmina, queratina AE1/AE3, proteina
glial acidica fibrilar, proteina s-100, vimentina, enolasa
neurona especifica y antigeno carcinoembrionario.

DISCUSION

El quiste neuroentérico o neurogéno es muy poco fre-
cuente, puede ser una lesion unica o multiple.>>’” La
localizacion mas frecuente es en la médula espinal®® y se

Figura 2. (a) Microfotografia que muestra la pared del quiste completo con epitelio cilindrico simple que alterna con células caliciformes
mucoproductoras, (b) H-E (40x), (c) la tincion de PAS fue positiva (40x), (d) estroma de tejido fibroconectivo con algunas células inflama-
torias (H-E, 40x). Las figuras de este articulo aparecen a color en el anexo 5 de este niumero.
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Cuadro 1. Resultados de la inmunohistoquimica y caracteristicas
de los anticuerpos utilizados

Anticuerpos Resultado  Cdédigo  Dilucion
Citoqueratinas 8 Positivo  35bh11 1:100
Antigeno de membrana epitelial  Positivo E27 1:100
Citoqueratina 5/6 Positivo  D5-16b4  1:200
CKAEI/AE3 Negativo M3515  1:200
Ca 125 Negativo  M3517 1
Antigeno carcinoembrionario Negativo  A0115 1:100
Proteina glial acidica fibrilar Negativo  Z0334 1:200
Sinaptofisina Negativo Sv38 1:100
Enolasa neurona especifica Negativo  Z3454 1:100
Proteina s-100 Negativo  Z0311 1:100
Cromogranina A Negativo  U7030 1:100
Desmina Negativo  A0611 1:100
Vicentina Negativo V9 1:70

La casa comercial de todos los anticuerpos fue DAKOCytoma-
tion.

han reportado casos en la fosa posterior,®® en el angulo
pontocerebeloso,®® en la region supratentorial,'™! y en el
foramen magnum.’

Clinicamente los signos y sintomas varian de acuerdo
con la localizacion y el tamafio de la lesion. Como la
mayor parte de los casos reportados son espinales, cursan
generalmente con compresion de los nervios craneales
afectados.*® Los que se localizan en la region infratentorial
o en el angulo pontocerebeloso causan signos cerebelosos,
cefalea o signos meningeos cuando llegan a romperse y
producen meningitis aséptica.'

Los quistes entéricos son lesiones benignas que llegan
amedir hasta 1 cm de didmetro, desafortunadamente éstas

lesiones tienden a recurrir y se comportan agresivamen-
te;”!” aunque existen casos reportados con involucion
espontanea.'® El tratamiento es quirurgico, con buena
supervivencia. Se sugiere el abordaje retromastoideo.'”

El quiste entérico o neuroentérico esta formado histo-
logicamente por un epitelio cilindrico alto que se semeja
al epitelio intestinal o respiratorio.>® Sin embargo, se han
reportado casos revestidos por epitelio estratificado cuboi-
dal y epitelio columnar ciliado, asi como de un epitelio
escamoso estratificado.! Son positivos a las tinciones de
PAS, azul anciano y mucicarmin. Por inmunohistoquimica
pueden expresar factor de transcripcidn tiroideo 1, antige-
no de membrana epitelial y citoqueratina 5/6.%°

Por microscopia electronica se observan estereocilios
bien diferenciados en células cilindricas, células basales
y membrana basal.®

De acuerdo con los hallazgos histoldgicos, de inmuno-
histoquimica y de microscopia electrénica, Emerson y col.’
sugieren que estas lesiones estan formadas por un epitelio
de tipo bronquial y que se originan del endodermo.

Durante el desarrollo de la médula espinal ocurren tres
periodos consecutivos (llamada gastrulacién): la primera
ocurre entre las semanas 2 y 3 de la gestacion, la segunda
entre las semanas 3 y 4 y finalmente la neurulacién se-
cundaria (entre las semanas 5 y 6). Las malformaciones
congénitas de la médula espinal son defectos que ocurren
en etapas tempranas de la gestacion, las cuales se llaman
disrafismos.®® Estas pueden ser abiertas a la piel o cerra-
das.’ Entre los disrafismos abiertos mas importantes estan:
mielomeningocele, mielocele, hemimielomeningocele y
hemimielocele; generalmente estas lesiones se asocian con

Figura 3. Inmunohistoquimica. (a) Citoqueratinas 8 positiva en las células epiteliales, (b) queratina 5/6 positiva en el epitelio cilindrico alto
(40x), (c) antigeno de membrana epitelial positivo.
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el sindrome de Chiari tipo I1.° Los disrafismos cerrados
se comportan como masas o tumores que comprimen es-
tructuras cerebrales: lipomielocele, lipomielomeningocele,
meningocele y mielocistocele. Existen otros disrafismos
que no causan efecto de masa (lipomas, ventriculo persis-
tente terminal, y sinus dérmicos).” También se describen
otros disrafismos llamados “complejos”, a los que se les
atribuye la fistula completa dorsal, quistes entéricos dias-
tematomielia y disgénesis.’

Mann y col." reportaron un caso excepcional de nu-
merosos quistes entéricos espinales en asociacién con
malformaciones congénitas espinales, diastematomielia,
fistula dorsal, lo que sugiere que probablemente se ori-
ginan de compresion y fistulizacion del tejido nervioso.
También se han reportado casos con espina bifida,’ con
quistes dermoides'"'? o con malignizacién. Ho y col."®
reportaron el caso de un adenocarcinoma bien diferenciado
papilar originado de un quiste entérico supratentorial.

Entre las lesiones quisticas del angulo pontocerebeloso
debe hacerse diagnostico diferencial con hemagioblasto-
ma,'* quiste epidérmico o dermoide,>'"!? quiste coloide,"
quiste entérico o neuroénterico,'® quiste hidatidico,'
adenoma quistico mucinoso de plexos coroides,'® quiste
aracnoideo, entre otros; en nuestra poblacion debemos
pensar especialmente en infecciones como: cisticercosis
cerebral,'”!® toxoplasmosis,'® Enterobacter sakazakii,” y
en amibiasis por Balamuthia mandrillaris.'

El estudio de ELISA o de PCR son de gran utilidad para
descartar o identificar estas raras infecciones cerebrales y
el estudio histoldgico para confirmar el diagndstico.?? Sin
embargo, en este caso la prueba de ELISA para neurocis-
ticercosis fue positiva y el paciente estuvo en tratamiento
y revision durante dos aflos sin mejoria.'”

Desde el punto de vista histologico debemos hacer diag-
néstico diferencial con quiste epidérmico o dermoide,>*
quiste coloide,'® quiste hidatidico,!® adenoma quistico mu-
cinoso de plexos coroides,'® ya que corresponden a lesiones
quisticas revestidas por una sola capa de epitelio, sobre
todo epitelio de tipo mucoproductor.’ Por inmunohisto-
quimica todas estas lesiones son positivas a antigeno de
membrana epitelial y queratina 5/6.>!° El adenoma quistico
mucinoso de plexos coroides pueden ser PGAF positivo,
lo que sugiere un origen neuroepitelial.'®

El quiste coloide del tercer ventriculo formado por epi-
telio cilindrico ciliado es positivo a las tinciones de PAS y
mucicarmin, asi como al antigeno de membrana epitelial

y a la citoqueratina 5/6;'° y por microscopia electronica
se observan células ciliadas con cilios anormales o células
epiteliales no ciliadas con microvellosidades y material
granulofibrilar, células de Goblet con granulos secretorios,
membrana basal con tonofilamentos y desmosomas. '

En la histogénesis del quiste coloide del tercer, por
inmunohistoquimica y por microscopia electrdnica, se
sugiere que se originan del endodermo, incluye el epi-
telio respiratorio y el neuroepitelio.'s Otras lesiones que
crecen de este epitelio del endodermo primitivo son: la
paréfisis, el epéndimo, los plexos coroides normales y la
tela coroidea.!’

No debemos olvidar otras lesiones quisticas cerebrales
como las metastasicas, revestidas por algin tipo de epitelio
o mucoproductoras, positivas a PAS, AA y mucicarmin.

El quiste entérico generalmente es una lesion de nifios
0 jovenes; sin embargo, el presente es el caso de un quiste
entérico en un hombre de 58 afios que durante dos afios fue
tratado contra neurocisticercosis sin mejoria clinica.
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