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Resumen

Los quistes endodérmicos que afectan al sistema ner-
vioso central son lesiones expansivas muy poco frecuen-
tes que se sitian con mayor frecuencia a nivel espinal.
Existen poco casos de localizacién intracraneal descritos
en la literatura, la mayoria de ellos en la fosa posterior.
Su etiopatogenia permanece atin desconocida.

Presentamos el caso de un varén de 62 afios que
debuta con un cuadro de desorientacién y comporta-
miento desinhibido tras sufrir un traumatismo craneo-
encefilico como consecuencia de un accidente de tra-
fico. En la TC craneal realizada de urgencia se objetiva
una lesion quistica frontal izquierda de gran tamaiio
con importante desplazamiento de linea media. Se
punciona y evacua el contenido del quiste obteniéndose
un liquido opalino rico en proteinas y elementos celula-
res no identificados. La RMN nos confirma los hallaz-
gos radiologicos previos. El paciente es intervenido
de forma reglada mediante craneotomia, evacuacion
completa del contenido y extirpacion de las paredes de
la lesion. El estudio anatomopatolégico resulta ser com-
patible con el diagnéstico de quiste endodérmico.

Se han descrito casos de evolucién agresiva con
diseminacion y recidiva tras manipulacion quirdrgica
de la lesion; por lo tanto, el tratamiento debe consistir
en la extirpacién completa de la misma. Para ello sera
necesario realizar el diagnéstico diferencial con otras
lesiones quisticas intracraneales con el fin de adecuar el
tratamiento a cada caso.

PALABRAS CLAVE: Quiste endodérmico. Quiste bronco-
génico. Sistema nervioso central.

Supratentorial endodermal cyst. Case report

Summary

Endodermal cysts (EC) of the central nervous system

Recibido: 5-02-07. Aceptado: 4-11-07

are very uncommon lesions predominantly located in
the spinal canal. Although rare, intracranial EC have
been mainly described in the posterior fossa, with the
supratentorial location considered exceptional. Apart
from the low frequency of these lesions, their patho-
embriology still remais unknown. We report a patient
with a huge frontal EC and review the literature.

A 62-year-old man presented with abnormal beha-
viour, disorientation and decreased level of conscio-
usness after moderate head injury. Initial cranial CT
scan revealed a large cyst in the left frontal region with
marked midline shift. Emergency puncture and decom-
pression of the cyst demonstrated a milky fluid with
high protein levels. Cranial MRI after patient impro-
vement confirmed the existence of the cystic lesion with
less mass effect. Delayed surgery was performed with
craniotomy and total removal of the cyst. Pathological
examination confirmed the presence of a typical EC.
Patient made a complete recovery on follow-up with no
recurrence on postoperative MRIs.

Differential diagnosis of EC based on radiological
data is quite difficult. As aggresive behaviour of this
condition has been described following incomplete
resections, the treatment of choice is a radical removal
of the cyst in one or two stages depending on patient
clinical condition.

KEY WORDS: Endodermal cyst. Bronchogenic cyst. Cen-
tral nervous system.

Introduccion

Los quistes endodérmicos intracraneales constituyen
una entidad patoldgica muy poco frecuente que ha sido
descrita preferentemente en la fosa posterior’®!-1317.19.22-
2628 siendo excepcionales los casos descritos a nivel
supratentorial.

Gran parte del interés de estas lesiones radica en el
hecho de que su embriologia permanece atin desconocida*.
A pesar de que son lesiones de naturaleza benigna, en
ocasiones pueden presentar una diseminacion extensa
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clinicas'>*?, Debido a este riesgo de diseminacion el
tratamiento debe consistir en la extirpacion completa de
la lesion®. Para ello, es fundamental establecer el diag-
noéstico diferencial con otras lesiones quisticas a través de
sus caracteristicas morfologicas y en funcion de su locali-
zacion especifica en el encéfalo. Sin embargo, en muchos
casos los hallazgos radioldgicos no son especificos y el
diagnostico preoperatorio puede ser muy dificultoso. En
concreto los quistes endodérmicos de tamaifio considerable
presentan marcadas similitudes radiologicas con los quistes
aracnoideos gigantes®.

Se describe el caso de un paciente portador de un quiste
endodérmico de grandes dimensiones y de localizacion
supratentorial, y se plantea una revision bibliografica sobre
este tipo de lesiones intracraneales.

Caso clinico

Se trata de un varon de 62 afios que ingresa en el
servicio de urgencias de nuestro hospital tras sufrir un
accidente de trafico con traumatismo craneoencefalico. El
paciente no recuerda lo sucedido y se encuentra desorien-
tado, agitado y agresivo. En la tomografia computarizada
(TC) craneal realizada de urgencia se observa la existencia
de una lesion hipodensa extraaxial frontal izquierda con
importante efecto de masa, que condiciona una herniacion
subfacial y compresion de cisternas perimesencefalicas. Se
le interviene de urgencia mediante puncion de la lesion y
colocacion de un drenaje externo, tras lo cual el paciente
experimenta una mejoria clinica significativa. El liquido
extraido es opalino y su posterior andlisis revela un alto
contenido en proteinas (2,5 g/L) y abundantes elementos
celulares no identificados, descartandose sin embargo la
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Figura 1. Cortes axiales de RMN cra-
neal donde se aprecia una lesion quistica
extraparenquimatosa frontal izquierda de
gran tamario (a pesar de su puncion y eva-
cuacion parcial previa). Las caracteristicas
radiologicas por si solas no permiten asegu-
rar el origen.

existencia de microorganismos.

En la resonancia magnética (RM) craneal practicada de
forma programada se confirmaron los hallazgos de la TC
(Figura 1).

El paciente es intervenido 10 dias después mediante
craneotomia para extirpacion completa de la lesion. Durante
la intervencion se observa un quiste de paredes finas y
transparentes, de localizacion extraaxial, que contiene un
liquido xantocromico. Se procede a la puncion del mismo
para extraccion de su contenido liquido y, posteriormente,
se separan de forma meticulosa las paredes de la lesion de
la duramadre y el parénquima cerebral subyacente (Figuras
2,3y4).

El estudio anatomopatologico permite objetivar la
existencia de un tejido de origen endodérmico constituido
por un epitelio cubico pseudoestratificado ciliado. Los
hallazgos son compatibles con el diagnostico de quiste
broncogénico (Figura 5).

El paciente evoluciona favorablemente, mejorando su
nivel de orientacion asi como la alteracion de comporta-
miento. No se aprecian signos de focalidad neurologica
en el postoperatorio. En la RMN de control realizada 6
meses después de la intervencion se observa la reexpansion
del tejido cerebral en ausencia de cavidad quistica alguna
(Figura 6).

Discusion

Los quistes endodérmicos representan una lesion
tumoral muy poco frecuente. La mayoria de los que
afectan al sistema nervioso central se sitGan a nivel
espinal"!%23, Existen pocas series publicadas sobre quistes
intracraneales, siendo los de localizacion supratentorial
particularmente raros. La presentacion de este caso clinico
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Figuras 2 y 3. Fotos quirurgicas. Lesion de paredes finas y transparentes que contiene un liquido xantocromico tras la eva-

cuacion previa del contenido opalino.

Figura 4. Cavidad resultante tras la extirpacion de la lesion
quistica frontal izquierda.

tiene por objeto ayudar en el proceso diagndstico y manejo
posterior de este tipo de lesiones.

Dado que los quistes endodérmicos intracraneales se
han descrito en multiples localizaciones, tales como la

2% ¢ (u
Lok

’
b < .
L L] L1 -, . L3
. a . “_ !
——— ‘ e b - ..ﬂf‘; - ‘ '*_"
- L LA ’. ~z 3 ..y
Ll T P S L} o %5 ¢

Figura 5. Corte histologico tenido con hematoxilina &
eosina que muestra las paredes de la lesion resecada. Se
trata de un epitelio cubico pseudoestratificado ciliado
compatible con el diagnostico de quiste broncogénico.

region bulbar''?) supraselar’ y convexidad cerebral*®'¢,
septum pellucidum® o en la unidén craneoespinal®?’, exis-
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Figuras 6. RMN craneal de
control realizada 6 meses
tras la cirugia definitiva. Se
objetiva la reexpansion del
tejido cerebral subyacente.
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ten muy diversas presentaciones clinicas en funcion de las
estructuras anatémicas proximas que puedan comprome-
ter.

Se describe el caso de un varén portador de un quiste
endodérmico supratentorial con una alteracion del com-
portamiento mantenida en el tiempo, probablemente de
afios de evolucion. El paciente experimenta un deterioro
clinico de rapida evoluciéon en relacion con un trauma-
tismo craneal secundario a un accidente de trafico. Esta
presentacion clinica coincide con otros casos presentados
en la literatura*®, aunque en esta ocasion se ailade como
factor precipitante el traumatismo craneoencefalico. Se
lleva a cabo un tratamiento en dos fases: la primera de
ellas, debido al deterioro clinico brusco, consiste en la
evacuacion urgente de la lesion mediante su puncion
y colocacion de un drenaje externo. El paciente expe-
rimenta una mejoria clinica significativa, recuperando
un buen nivel de consciencia. Sin embargo, persiste un
comportamiento desinhibido con una importante labili-
dad emocional. La segunda fase del tratamiento, la cual se
realiza de modo programado 10 dias después, consiste en
la exéresis de las paredes de la lesion mediante la realiza-
cion de una craneotomia frontal. Los hallazgos de la ciru-
gia, coinciden con los descritos en la literatura en cuanto
a las caracteristicas morfologicas y contenido del quiste®.
El paciente evoluciona favorablemente, remitiendo por
completo su alteracion del comportamiento. En la RMN
craneal realizada 6 meses después de la cirugia se aprecia
la ausencia de recidiva y diseminacion, con una reexpan-
sion casi completa del tejido cerebral perilesional.

La embriologia de los quistes endodérmicos supra-
tentoriales permanece atiin desconocida. Es poco probable
que su origen tenga lugar en remanentes endodérmicos de
la notocorda puesto que el endodermo no se extiende mas
alla del mesencéfalo durante la embriogénesis*. Otros auto-
res postulan que los quistes endodérmicos supratentoriales,
al igual que otras lesiones quisticas supratentoriales tales
como los quistes de la bolsa de Rathke y los quistes
coloides, pueden provenir de restos de la bolsa de Seesel,
un diverticulo transitorio del intestino anterior durante el
desarrollo embrionario.

Sin embargo, segiin Catala y Poirier’, aunque el origen
embriologico de los quistes coloides es probablemente
endodérmico, se considera que aquellos derivados de la
bolsa de Rathke estan constituidos, al igual que ésta, de
tejido ectodérmico.

Bavetta y cols? establecen que aquellos casos locali-
zados a nivel de la fosa craneal anterior pueden presentar
caracteristicas de diferenciacion de la mucosa nasal y, por
consiguiente, tendrian un origen ectodérmico.

Otros autores consideran la posibilidad de que su
origen tenga lugar en una diferenciacion alterada de células
pluripotentes ectopicas.
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Las lesiones quisticas intracraneales gigantes en los
adultos no son frecuentes e incluyen diversas entida-
des patoldgicas: quistes aracnoideos, neuroepiteliales,
coloides, dermoides, quistes parasitarios y tumores
quisticos (ej. xantoastrocitomas pleomorficos, metas-
tasis...). El diagnéstico debera realizarse en base a
criterios morfoldégicos macroscopicos y topograficos,
mediante las pruebas de neuroimagen (TC y RMN), y
a través del estudio histolégico de las paredes de estas
lesiones*!*132123 Preece y cols? han presentado la gran
variabilidad de hallazgos de TC y RM en 18 pacientes
con quistes endodérmicos intracraneales, por lo que
en muchos casos el diagndstico no puede conocerse
hasta identificar el epitelio caracteristico en el estudio
anatomopatologico de la lesion.

Se han descrito casos de diseminacion y recidiva
tras manipulacion quirargica. Perry y cols®® describie-
ron la diseminacion agresiva craneoespinal de un quiste
endodérmico tras puncion y drenaje de la lesion. Existen
otros casos de recidiva post-cirugia descritos en la lite-
ratura, aunque confinados a la fosa posterior, lugar de
asiento de la lesion primaria'>*. Es sabido que la aspira-
cion o escision incompleta de quistes coloides y quistes
derivados de la bolsa de Rathke también pueden dar lugar
a recurrencias similares.

Por consiguiente, sera fundamental realizar un diag-
nostico diferencial con otras lesiones supratentoriales
de naturaleza quistica, con el fin de adecuar el trata-
miento a cada caso*>'*?, En caso de tratarse de quistes
endodérmicos serd necesario realizar una extirpacion
completa para evitar la posibilidad de diseminacion;
teniendo en cuenta que puede ser necesario realizar un
tratamiento quirtrgico en dos fases, en funcion de la
presentacion clinica.

Conclusiones

Los quistes endodérmicos supratentoriales consti-
tuyen lesiones muy poco frecuentes. Su origen sigue
siendo desconocido. Teniendo en cuenta su potencial
de diseminacion, el tratamiento quirdrgico definitivo
debe consistir en la extirpacion completa de la lesion y,
por consiguiente, serd necesario realizar un diagnostico
diferencial con otras lesiones quisticas para instaurar el
tratamiento oportuno.

Considerando que, en determinadas ocasiones, estas
lesiones pueden alcanzar grandes dimensiones y compro-
meter la vida del paciente, el tratamiento podra plantearse
en dos fases: una primera fase de descompresion urgente,
mediante puncion de la lesion, seguida de un tratamiento
diferido mediante craneotomia para la reseccion completa
de las paredes del quiste. Este abordaje se ha mostrado
exitoso en el caso presentado.
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