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CISTO ENTEROGENO INTRARRAQUIANO
RELATO DE CASO

OSM!I HAMAMOTO*, NILTON E. GUERREIRO™, HIROSH! NAKANQO*,
ALDELIZA MINCONI**, EDWARD R. TONHOLO-SILVA™*

RESUMO - Os autores relatam o caso de um paciente de 7 anos de idade, com quadro de dor cervical e tetraparesia
progressiva hi 2 meses, que apresentava lesao cistica intrarraquiana de C4 a C6. Foi submetido a exerese da lesio
por via anterior, através de corporectomia de C5-C6 e reconstrugio com enxerto de crista iliaca e placa metdlica. O
diagnéstico andtomo-patolégico da lesédo foi de cisto enterégeno. Aspectos relacionados a apresentagao clinica,
embriologia e tratamento dessa lesdo sio discutidos.

PALAVRAS-CHAVE: cisto enterdgeno, cisto neurentérico, tumores medulares, sindrome da notocorda fendida.

Intraspinal enterogenous cyst: case report

ABSTRACT - The authors report the case of a 7 years old boy with cervical pain and tetraparesis progressing by two
months. He presented an intraspinal cystic lesion from C4 to C6. Exeresis of the lesion was undergone by anterior
way through a corpectomy of C5-C6 followed by reconstruction with bone graft of the iliac crest and metallic plaque.
Anatomic diagnosis of the lesion was enterogenous cyst. Aspects of clinical presentation, embryology and treatment
of these cysts are discussed.
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Os cistos enterégenos sao anomalias congénitas decorrentes de defeito na embriogénese em
torno da terceira semana de vida do embrifo. Sdo lesdes raras, pois representam cerca de 0,3 a
0,5% de todos os tumores raquianos e foram descritos pela primeira vez por Puusepp em 193475,
Histologicamente lembram a mucosa gastrointestinal e séo referidos na literatura sob virias
denominag¢des como: teratoma, cisto entérico, cisto teratomatoso, gastrocitoma, cisto arquentérico,
intestinoma, cisto neurentérico™'” e também cisto enterégeno, que é o termo mais utilizado atualmente
e que foi introduzido por Harriman em 1958

Bascados no caso que relatamos e na literatura, procuramos identificar algumas caracteristicas
especiais e discutir aspectos radiolégicos e embriolégicos dessa patologia.

RELATO DD CASO

Paciente de 7 anos de idade, do sexo masculino, com histéria de dor na regido cervical posterior, sem irradiagio,
h4 dois meses. H4 15 dias o quadro doloroso tornou-sc mais intenso, nio cedendo aos analgésicos e anti-inflamatdrios.
Ha 3 dias de sua internagiio comegou a apresentar déficit motor progressivo no membro inferior direito (D), que

Estudo realizado na Faculdade de Medicina de Marilia (FAMEMA): *Departamento de Cirurgia,
Disciplina de Neurocirurgia; **Departamento de Pediatria, Disciplina de Neurologia Infantil. Aceite: 10-
dezembro-1996.

Dr, Osmi Hamamoto - Rua 21 dc¢ Abril 263 - 17515-220 Marilia SP - Brasil.



320 Arq Neuropsiquiatr 1997:55(2)

Fig 1. CT de coluna cervical (nivel C5) com contraste intratecal, mostrando lesdo
hipodensa, com pequena coluna de contraste posteriormente.

evoluiu atingindo também o esquerdo (E), impossibilitando-o de deambular. No exame de admissao apresentava-se
acamado, com moderada rigidez de nuca, déficit motor nos membros superiores, com forga grau III (mais intenso a
D) e déficit motor nos membros inferiores, com forga grau I. Os reflexos osteo-tendinosos estavam aumentados em
intensidade, com clonus nos pés e sinal de Babinski bilateralamente, traduzindo assim uma tetraparesia espistica
assimétrica, com predominio nos membros inferiores e mais intensa & D. Nenhuma alterag@o de sensibilidade foi
detectada.

Seus exames mostraram - RX da coluna cervical: sem anormalidades. Liquor lombar (ndo realizado teste de
Queckenstedt): células 6/mm?, glicose 51 mg/dl, proteinas 80 mg/d]. Mielo-tomografia da coluna cervical: lesdo
hipodensa nos niveis C4-C5 e C5-C6, com pequena coluna de contraste localizada posteriormente, sugerindo neoplasia
intramedular; néio foram vistas anomalias 6sseas (Fig 1). Ressonéncia nuclear magnética de coluna cervical: lesdo
expansiva cistica, intradural, extramedular, com hipossinal em T1 ¢ hipersinal em T2, sem realce ap6s a administragdo
de contraste, medindo 2,3x1,9x1,5 cm, localizada anteriormente a medula, ao nivel de C4 a C6 (Fig 2).

Submetido a cirurgia por via anterior, realizamos corporectomia de C5-C6 e, ap6s a abertura da dura-mater,
observamos lesdo expansiva cistica que comprimia a medula anteriormente, desviando-a para a E. A lesio foi
totalmente ressecada e durante a dissecgo houve ruptura da membrana do cisto, que era extremamente fina e pudemos
observar que seu contetido era incolor e transhicido. Realizamos em seguida artrodese cervical C5-C6 com enxerto
de crista iliaca e fixagdo com placa metélica. O exame anitomo-patoldgico da lesdo mostrou que a parede do cisto
era constituida de tecido conjuntivo frouxo com 4reas focais de hemorragia recente e o epitélio, de revestimento do
tipo cilindrico ciliado com células mucossecretoras de permeio (Fig 3), sendo o diagnéstico, portanto, de cisto

enterégeno.

Na evolugio houve melhora importante do déficit motor no pds-operatério imediato e no seguimento de 12
meses apés a cirurgia, encontrava-se deambulando, sem déficit motor e apenas com discreto aumento dos reflexos
osteo-tendinosos. O controle radiolgico da coluna cervical mostrou artrodese satisfatéria.

DISCUSSAO

Lesdes cisticas dentro do canal raquiano geralmente resultam de processos inflamatérios
especificos ou inespecificos, tumores, hemorragia traumética ou malformagdes vasculares'. Cistos
congénitos sdo raros e, com base nas camadas germinativas envolvidas e na época em que ocorre o
defeito durante a vida embriondria, podemos considerar algumas entidades como cistos epiderméides,
dermoides, aracnéides, ependimdrios, corioependimdrios, broncogénicos e enterégenos' 2.



"Arq Neuropsiquiatr 1997,55(2) 321

Os cistos enterégenos repre-
sentam 0,3 a 0,5% de todos os tu-
mores raquianos, predominam no
sexo masculino numa relagio de
3,2:2,6"*'% e comumente se apresen-
tam na 1* década de vida'®. Sdo
lesdes benignas que causam com-
pressdo medular ou do tronco
enceféilico, na maioria das vezes
situados ventralmente no canal
raquiano ou na regido craniocer-
vical**!%, Podem também ser encon-
trados em outras localizagbes como
na fossa posterior*, mediastino
posterior ¢ abdome®'$22, Em rela¢do
a localizagdo intrarraquiana, a
literatura mostra que h4 predominio
destes cistos na regidio cervical baixa
e tordcica alta®*7%12152  embora
tenham sido descritos em outras
localizagdes como regiio lombos-
sacra? e cone terminal®.

A embriogénese dos cistos
enterégenos ndo € conhecida com
certeza, porém muitas teorias
tentam explicar sua origem. Durante
a 3* semana de vida intra-uterina, a
invaginagdo e migragio de células
da linha primitiva e da ectoderme
embrionaria, resultam na formagio
de uma das camadas germinativas
chamadas mesoderme e na noto-
corda, produzindo assim a separa¢éio
da ectoderme e endoderme*'s. A
notocorda se separa da endoderme
subjacente para formar o esqueleto
axial e induz a formagéo do tubo
neural pela ectoderme suprajacente.
Durante esta época do desenvol-
vimento da notocorda um pequeno
canal comunica o saco vitelino (que

Fig 2. RNM de coluna cervical em Tl e T2 mostrando lesdo de serd o futuro trato alimentar do
C4-C6 situada ventralmente a medula. embrido) com a cavidade amniética
e é chamado de canal neurentérico.

Este canal permite um contacto tempordrio entre a endoderme € a neuroectoderme em
desenvolvimento (Fig 4-A). Sua persisténcia pode interferir com o desenvolvimento da notocorda
e resultar na formagio de um cisto enterégeno ou alternativamente a persisténcia de aderéncias
ecto-endodérmicas ou aderéncias entre a notocorda e a endoderme podem produzir uma disgenesia
da notocorda e resultar em um cisto enterégeno™**!11531 (Fig 4-B). Dependendo da capacidade da
_notocorda em se reparar completa ou incompletamente, podemos ter anormalidades espinhais
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Fig 3. Histologia da parede do cisto mostrando epitélio cilindrico ciliado, com cé-
lulas mucossecretoras.

Fig 4B. Defeito embriondrio levando a formagao do cisto enterégeno
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coexistindo com o cisto, o que alguns autores chamam de “‘sindrome da notocorda fendida” (split
notocord syndrome). Segundo a literatura estas anormalidades ocorrem em 50% dos casos € sdo
traduzidas por anomalias de Klippel-Feil, alargamento do canal raquiano, diastematomiclia, spina
bl’ﬁdalA.IB.IS.IN.

A histologia dos cistos enterdgenos indica que sua origem € de alguma porgdo do trato
alimentar, mais frequentemente do intestino porém a mucosa do cisto pode ter caracterfsticas do
esdfago, estdmago, intestino delgado e as vezes uma combinacio destes érgdos®. Wilkins e Odom
em 1976 (citados por Aoki e col.? e Woo e Scharr®) classificaram os cistos enterégenos em trés
tipos, de acordo com sua histologia: Tipo I, epitélio cubdide ou colunar pseudoestratificado com ou
sem cilios, sobre uma membrana basal; Tipo II, como o tipo I, com adig¢io de gldndulas mucosas,
serosas, musculo liso, gordura, cartilagem, osso, fibras elésticas, tecido linfdide ou ganglios nervosos;
Tipo III, como o tipo II, com adi¢@o de tecido glial ou ependimério.

Em relagdo ao diagnéstico radiolégico, devemos incluir o RX simples de coluna que podera
mostrar alargamento do canal, anomalias de Klippcl-Feil, spina bifida. A tomografia
computadorizada (TC) de coluna, com contrastc intratccal, ndo ¢ caracteristica ¢ na maioria dos
casos mostra lesdo hipodensa com compressdo da medula anteriormente, porém pode ser dificil
diferencid-la dc uma neoplasia intramedular. Portanto, o exame de escolha ¢ a ressonincia nuclear
magnética (RNM) da coluna, que evidencia lesdo cistica intradural, extramedular, com hipossinal
em T1 c hipersinal em T2, sem realce apds a administragdo do contraste, localizada ventralmente
2“ mCdu|a|'2'4'5'l()'|5.

O diagnéstico diferencial destas lesdes deve incluir cisto aracndide, cisto subaracnéide pds-
inflamatério ou pés-traumdtico, cisto dermdide, cisto cpidermdide, tcratomas, cistos parasitirios
(cisticercose medular), cisto ependimdrio, tumores medulares cisticos®.

O tratamento do cisto enterégeno € cirdrgico e, a despeito de sua localizagio anterior, virios
autores tém relatado exérese total destas lesdes por via posterior através de laminectomia®!3-141721.33,
Sempre que possivel deve-se realizar exérese total da membrana do cisto pois, embora pouco
frequente, a recidiva pode ocorrer em excisdes incompletas**!. No caso que relatamos optamos
pela via anterior, que nos possibilitou visualiza¢8o direta do cisto, com o minimo de manipulacéo
da medula que se encontrava intensamente comprimida.

Em conclusdo, diante de um paciente do sexo masculino na 17 ou 2° décadas de vida com
quadro compressivo medular, apresentando nos exames radiolégicos (TC ¢ RNM) lesdo cistica
ventral 4 medula cervical baixa ou toracica alta, associada ou no a anomalias da coluna vertebral,
o diagndstico de cisto enterdgeno deve ser considerado, pois o tratamento cirdrgico, na maioria das
vezes, ¢ curativo e o progndstico neurolégico excelente.
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