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Cistos neuroentéricos espinhais sao anomalias do desenvolvimento, mais comumente
encontrados no mediastino posterior e raramente presentes no sistema nervoso central.
Geralmente localizados na coluna cervicotoracica. Principalmente encontrados em pacien-
tes jovens e com predominio no sexo masculino (2:1). Varias hipteses tém sido sugeridas
para explicar a embriogénese dos cistos neuroentéricos, entre elas a mais aceita seria uma
incompleta separacdo entre o ectoderma e o endoderma. Manifesta-se principalmente
como dorsalgia e déficit neuroldgico progressivo. Alguns pacientes apresentam surtos de
dor e déficits transitorios. A resseccao completa da lesdo, com esvaziamento do cisto e
remoc¢ao do envoltério, é o tratamento de eleicdo. As principais complicacées pos-
operatorias sao a recidiva da lesdo, aracnoidite e piora do déficit neurolégico.

Developmental abnormalities are more commonly found in the posterior mediastinum
and rarely present in the central nervous system. Usually located in the cervical and
thoracic spine. Mainly found in young patients with predominance in males (2:1).
Several hypotheses have been suggested to explain the embryogenesis of neuro-
entéricos cysts, including the most accepted would be an incomplete separation
between the ectoderm and endoderm. It manifests primarily as back pain and
progressive neurological deficits. Some patients experience bouts of pain and transient
deficits. Complete resection of the lesion with dissection of the cyst and removing the
wrap, is the treatment of choice. The main postoperative complications are recurrence
of injury, arachnoiditis and worsening of neurological deficit.
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Introducao

Cistos neuroentéricos espinhais sdo anomalias do desenvol-
vimento, inicialmente descritas por Puusepp em 1934. Mais
comumente sdo encontrados no mediastino posterior e
raramente estio presentes no sistema nervoso central.’?

Varias hipoteses tém sido sugeridas para explicar a em-
briogénese dos cistos neuroentéricos, entre elas a mais aceita
seria uma incompleta separacdo entre o ectoderma e o
endoderma, ocorrendo a persisténcia de residuos do endo-
derma no interior do neuroectoderma, durante a terceira
semana do desenvolvimento embrionario.'™ H4 rarissimos
relatos de cistos neuroentéricos intracranianos com disse-
minacdo liquérica para a coluna vertebral.?

Geralmente localizados na coluna cervicotoracica, podem
ser justamedulares (95% dos casos) ou intramedulares (5%
dos casos). Predominam na regido anterior da medula espi-
nhal e representam 0,7-1,3% de todos os tumores espinhais.
Principalmente encontrados em pacientes jovens, apresen-
tam média de idade de 25,8 anos e predominio no sexo
masculino (2:1).1%%7

Relato do Caso

Paciente RCS, sexo feminino, 30 anos de idade. Admitida no
servico de emergéncia do Hospital de Base do Distrito
Federal, Brasilia, com o relato de paraparesia progressiva
hé cerca de 20 dias e incontinéncia urindria.

Ao exame estava consciente e orientada, paraparética
(forca grau I11), hiperreflexia de patelar e aquileu bilateral-
mente e clonus esgotavel em membros inferiores. Hipoes-
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tesia tatil e dolorosa, com nivel sensitivo em T2. Ataxia
sensitiva, com sinal de Roomberg presente. Incontinéncia
urindria.

A tomografia de coluna evidenciou deformidade em
padrdo de asa de borboleta e fusdo dos corpos vertebrais
de T1-T2 com aumento da cifose toracica neste nivel. A
ressondncia mostrou a presenca de uma lesdo cistica
intrarraquidiana e extramedular na topografia de T1-T2,
isointensa na ponderacaoT1 e hiperintensa na ponderagao
T2.

Foi submetida a laminectomia e exérese da lesdo cistica.
Optou-se por artrodese toracica via posterior no mesmo
tempo cirrgico com o intuito de evitar uma possivel insta-
bilidade e aumento da cifose tordcica no pés-operatério. O
exame histopatolégico confirmou tratar-se de um cisto neu-
roentérico. Ap6s a cirurgia a paciente manteve 0 mesmo
déficit neurolégico da admissdo, sendo acompanhada
ambulatorialmente.

Apbs 11 meses da cirurgia apresentou quadro doloroso e
piora do déficit neurolégico, passando de paraparesia com
forca grau IIl para grau II. A ressonancia de controle mostrou
recidiva da lesdo. Foi submetido a nova exérese da lesdao. No
pds-operatério apresentou paraplegia. Durante internagao
hospitalar evoluiu com fistula liquérica pela ferida operat6-
ria e meningite bacteriana, sendo tratada com acetazola-
mida, cefepime e vancomicina.

Atualmente, quatro anos depois, segue em acompanha-
mento ambulatorial, sem recidiva da lesdo. Mantém-se pa-
raplégica, com anestesia tatil e dolorosa (nivel sensitivo em
T2) e realizando cateterismo vesical intermitente para esva-
ziamento da bexiga.
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Fig. 1 Tomografia de coluna toracica mostrando malformacao dos corpos vertebrais de T1e T2.
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Discussao

A paciente deste relato iniciou o quadro com fraqueza
progressiva nos membros inferiores e evolucdo de 20 dias.
Manifestacdo semelhante a descrita pela literatura, que
aponta a dorsalgia e o déficit neurolégico progressivo
como as formas iniciais de apresentacio.'

Alguns pacientes apresentam surtos de dor e déficits
transitérios.” A queixa de dor ocorreu apenas durante a
recidiva da lesdo, cerca de 11 meses ap0s a primeira cirurgia.
Aracnoidite quimica, meningismo devido a infec¢do e rup-
tura cistica ja foram descritos como sendo responsaveis pelo
quadro doloroso.?

A tomografia mostrou alteracdes e fusées dos corpos
vertebrais de T1 e T2 (~Figs. 1 e 2). A frequente associacdo
de defeitos vertebrais anteriores sugere fortemente que a
origem dos cistos neuroentéricos esta relacionada a defeitos
de separacdo da notocorda durante a formacdo do canal
alimentar.® Entre os defeitos podemos destacar a espinha
bifida anterior ou posterior, defeitos em asa de borboleta,
diastematomielias, fusdes de corpos vertebrais, hemivérte-
bras e Klippel-Feil.”

Radiologicamente, sdo lesdes ndo homogéneas, isoin-
tensas a levemente hiperintensas em T1, hiperintensas em
T2 e sem realce ao meio de contraste. O sinal em T1 pode
variar com a concentracdo de proteinas ou presenca de
hemorragias dentro do cisto.®® Nas imagens deste caso
evidenciamos um isosinal em T1 e hipersinal em T2, tanto
no inicio do quadro (~Figs. 3, 4 e 5) como na recidiva da
lesdo (~Fig. 6).

A paciente foi submetida a laminectomia e exérese do
cisto (~Figs. 7 e 8). A resseccdo completa da lesdo, com
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Fig. 3 Ressonancia de coluna cervicotoracica evidenciando lesao
intrarraquidiana e extramedular. (A) cervical T1, (B) cervical T2, (C)
tordcica T1, (D) torécica T2.
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Fig. 4 Ressondncia magnética de coluna toracica, em cortes axiais: (A) T1 sem contraste, (B) T2.

esvaziamento do cisto e remoc¢do do envoltério, é o trata-
mento de elei¢cdo. O acesso por via posterior é a opcdo de
escolha na maioria dos casos, sendo possivel a realizagio da
laminectomia ou lamintomia."**® Optamos por realizar ar-
trodese via posterior com receio de ocorrer uma instabili-
dade ou progressdo da cifose no pés-operatorio, uma vez que
a coluna ja apresentava deformidades e cifose acentuada ao
nivel do cisto.

Alguns autores realizam uma comunicagdo entre o leito da
lesdo e o espaco subaracnéideo apés a completa remocgdo do
cisto.” Entretanto, a ressec¢io parcial é uma alternativa
possivel em lesdes intramedulares, devido a auséncia de
um plano de clivagem adequado, ou quando ha grande
aderéncia do cisto extramedular com a medula espinhal.’>°

Apbs esta primeira cirurgia ndo houve melhora do déficit
motor, a paciente manteve-se paraparética com for¢a grau III.

A melhora neurolégica é dependente da idade do paciente,
duracdo dos sintomas e do grau de descompressao medular.’

O estudo patolégico evidenciou tratar-se de um cisto
neuroentérico. Histologicamente, sdo cistos envoltos por
epitélio colunar, ciliado ou ndo, pseudoestratificado e com
granulos de mucina em seu interior.”®'? A parede do cisto é
positiva para citoqueratina, EMA e CEA e negativa paraS100 e
GFAP./1

Apesar de consideramos ressec¢do completa na primeira
cirurgia, 11 meses ap6s houve recidiva da lesdo, com dor-
salgia e piora da fraqueza nos membros inferiores. As prin-
cipais complicagbes pés-operatorias sdo a recidiva,
aracnoidite e piora do déficit neurolégico.* A recorréncia
do cisto pode acontecer devido ao aciimulo de liquor cefa-
lorraquidiano por osmose ou a produgdo de um exsudato
pela parede cistica residual.’
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Fig. 5 Ressondncia magnética de coluna toracica em cortes coronais.
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Fig. 6 Ressonancia magnética sagital da coluna tordcica. Recidiva da lesdo. (A) Ponderacdo T1, (B) ponderacao T2.

Fig. 7 Laminectomia + durotomia e exposi¢do da lesdo cistica. Primeira abordagem cirtrgica.

Arquivos Brasileiros de Neurocirurgia ~ Vol. 34 No. 3/2015



256 Cisto neuroentérico espinhal Tavares et al.

Fig. 8 Aspecto medular apés a exérese da lesdo cistica. Primeira abordagem cirtrgica.

A paciente realizou nova exérese da lesdo (~Figs. 9 e 10).
A resseccdo parcial estd associada a uma maior taxa de
recidiva, mas os trabalhos evidenciam que ndo ha um pior
prognostico, nem mesmo apdés uma segunda intervengﬁo.1
No entanto, no poés-operatério a nossa paciente ficou
paraplégica.
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