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Resumen:  Elventriculo terminal (VT) es una pequeia cavidad en el interior del cono medular
revestida por células ependimarias normales. Su origen se encuentra en el desarrollo embrionario
y su manifestacion clinica en la edad adulta es excepcional. Presentamos el caso de una paciente
con un cuadro de lumbalgia de larga evolucién. En la resonancia magnética (RM) se detectd una
dilatacion quistica del VT, que habia aumentado de tamafo con respecto a controles previos, por
lo que se indicé el tratamiento quirdrgico para vaciado y fenestracion de esta lesion. La formacién
del VT sucede durante la etapa de canalizacion y regresion del tubo neural, alrededor de las cinco
semanas y media de gestacion. Su dilatacion quistica y su manifestacion clinica en adultos son ex-
cepcionales. Los sintomas pueden ser inespecificos o puede manifestarse como dolor irradiado
que progresa hasta el déficit neurolégico. El diagnostico se realiza mediante la RM, que muestra
una lesién quistica que no capa contraste con un contenido idéntico al liquido cefalorraquideo.
En los casos de pacientes sintomaticos o aumento del tamario de la lesidn la cirugia estd indicada,
siendo la laminectomia y la mielotomia longitudinal posterior la técnica mas habitual.
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Symptomatic cystic dilatation of the ventriculus terminalis. Case Report and review

Abstract: The ventriculus terminalis (VT) is a small cavity inside the conus medullaris, lined
by normal ependymal cells. It is originated during the embryological development and its clinical
manifestation in adults remains an extraordinary event. We report the case of a female patient,
complaining of a long history of lower back pain. The magnetic resonance (MR) showed a cystic
dilatation of the VT, that had grown from previous control. Surgical treatment was the indicated
for lesion emptying and fenestration. The VT appears during the canalization and regression stage
of the neural tube formation, around five weeks and a half of embryonic development. The cystic
dilatation of the VT and its clinical manifestation in adults, have been seldom reported. Symptoms
can range from unspecific to irradiated lower back pain, that tends to progress into neurological
deficit. The diagnosis is generally obtained through MR, showing a non-enhancing cystic lesion
with content identical to cerebrospinal fluid. Surgery is indicated when symptoms appear or when
the lesion shows changes in the neuroimaging studies. The most common surgical technique in-
volves laminectomy and posterior longitudinal myelotomy.
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Introduccién

El ventriculo terminal (VT) consiste en una pequefia cavidad en
el interior del cono medular recubierta de tejido ependimario
normal y que contiene liquido cefalorraquideo (LCR). Su forma-
ci6én se completa durante el desarrollo embrionario y es resul-
tado de la canalizacion y diferenciacion regresiva o regresion del
tubo neural*. Histol6gicamente se halla presente en todos los
adultos, si bien su dilatacién y su manifestacién clinica son ex-
cepcionales™,

Caso clinico

Se trata de una mujer de 59 afios de edad que consultd por un
cuadro de lumbalgia de larga evolucion. No referia ninguna aler-
gia medicamentosa, ni antecedentes traumaticos. Cuatro afios
atras consulté por un cuadro similar. En aquel momento se soli-
cit6 una resonancia magnética nuclear (RMN) de columna lum-
bar, que mostré una pequeiia cavidad quistica que no captaba
contraste a nivel del cono medular: Con la sospecha de una dila-
tacion quistica del VT la paciente continud con controles clinicos.
En la anamnesis tinicamente destacaba un estrefiimiento de
larga evolucion, sin alteracién del esfinter vesical o irradiacién
del dolor: En la exploracion neurolégica se objetivo la abolicion
del reflejo aquileo bilateral y la presencia de un reflejo cutaneo
plantar indiferente bilateral, siendo el resto rigurosamente nor-
mal. La RMN de columna lumbar demostrd la presencia de una
lesion quistica ovalada de de 58x 21 x 20 mm a nivel del cono
medular (Figura 1a, 1b, 1c). Dicha lesién mostraba bordes bien
definidos, no captaba contraste y poseia un contenido de carac-
teristicas idénticas al LCR. La lesion habia experimentado un cre-
cimiento con respecto al estudio previo.

Ante estos hallazgos se planted cirugia programada para la
fenestracion de la lesion quistica descrita. En decubito prono y
bajo anestesia general, se realizé una laminectomia L2 y hemi-
laminectomia inferior L1 y superior L3. Tras abrir la duramadre
linealmente se observo una lesion quistica a nivel del cono me-
dular (Figura 2a). Se procedi6 a abrir la aracnoides longitudinal-
mente, a través de la cual se herni6 la lesion (Figura 2b). Se
realiz6 una apertura longitudinal de la misma, objetivando la sa-
lida de abundante LCR a presion. La lesion quedé fenestrada al
espacio subaracnoideo, concluyendo la cirugia sin incidencias.
La evolucion postquirurgica fue favorable, siendo dada de alta

Figura 1. 1a. Corte sagital de RMN de columna lumbar poten-
ciada en T2, mostrando una cavidad quistica a nivel del cono me-
dular. Dicha lesion se extiende desde el tercio inferior del cuerpo
de D12 hasta el tercio superior de L2, ocupando la totalidad del
canal. 1by 1c. Corte axial de RMN de columna lumbar potenciada
en T2 a nivel de D12, donde se aprecia la cavidad quistica que re-
chaza las raices hacia la periferia del canal.

hospitalaria en el cuarto dia postoperatorio ningtin tipo de com-
plicacién.

Discusion

El VT es una cavidad delimitada por células ependimarias que
se ubica en el cono medular y que puede extenderse a lo largo
del filum terminal*>*3, Fue descrito por primera vez por Stilling
en 1859 como una cavidad ependimaria en el cono medular. Pos-
teriormente, en 1875, Krause lo describe como un verdadero
“quinto ventriculo”, debido a la presencia de células ependima-
rias normales y su contenido de LCR, pero no es hasta 1924
cuando Kernohan realiza un estudio anatémico, detallando el
origen embrioldgico y evolucion de esta estructura.

La formacién del VT se considera una etapa normal del des-
arrollo embrionario de la medula espinal®. Dicho desarrollo
puede ser dividido en varias fases, que son la neurulacién, la va-
cuolizacion y canalizacion y la diferenciacion regresiva o regre-
sion. El proceso de neurulaciéon comienza durante la tercera
semana de gestacion y consiste en el cierre progresivo de la placa
neural para formar el tubo neural. El cierre del neuroporo ante-
rior y posterior acontece alrededor de los dias 23 y 26 de gesta-
cién respectivamente. Mas tarde, el epitelio neural situado
caudalmente al neuroporo posteriory ala notocorda, se une para
formar un conglomerado celular indiferenciado denominado
masa celular caudal'. En la fase de canalizacién se forman mi-
croquistes en el interior de dicha masa celular, que confluyen
para formar una estructura tubular tapizada por células epen-
dimarias y que se unen al canal central del tubo neural. Aproxi-
madamente transcurridas cinco semanas y media de vida fetal,
a la altura del 32.2 somita, el canal ependimario se dilata for-
mando el VT. Finalmente la porcién distal de la masa celular cau-
dal sufre un proceso de diferenciacion regresiva o regresion
dando lugar a una estructura glioependimaria delgada y fibrosa,
que dard lugar al filum terminal %%671213 E] VT alcanza su ma-
ximo tamario a los dos afios de vida, tras lo que involuciona, si
bien ha sido detectado en un 2.6% de pacientes por debajo de
los 5 afios estudiados por sintomas no relacionados. En el adulto,
la persistencia del VT es muy infrecuente y su manifestacion cli-
nica excepcional'>*®, Su papel fisiolégico y la razén por la cual se
produce la dilatacién quistica del VT no han sido aun aclarados.
Se han propuesto varias teorias que intentan justificar este
evento, como son: alteraciones vasculares, procesos inflamato-
rios, fenémenos de compresién directa o episodios necrosis is-
quémica a nivel medular. Todos ellos darfan como resultado el
cierre anormal y el aislamiento del VT con respecto al canal epen-
dimariOZ, 3,12,14,16, 17'

Los casos de dilatacién quistica del VT publicados muestran
una mayor incidencia en el sexo femenino y una edad de pre-
sentacién muy variable (entre los 16 y los 82)°. E1 VT se detecta
con frecuencia de forma incidental en los estudios de neuroima-

o

Figura 2. 2a. Campo quirtirgico tras la apertura de la duramadre
centrada sobre L1. Se observa por transparencia una cavidad quis-
tica que rechaza las estructuras nerviosas hacia la periferia del
canal. 2b. Imagen del campo quirtirgico tras la apertura de la arac-
noides, mostrando la hemiacion de la cavidad quistica a tension.



gen en pacientes completamente asintomaticos o con clinica in-
especifica® 131, Cuando se manifiesta clinicamente, la presenta-
cién mas frecuente es la lumbalgia, que se suele acompaiiar de
algin grado de irradiacién radicular'*, La clinica tiende a ser pro-
gresivay en un periodo de tiempo que varia entre los afos a unos
pocos dias pueden aparecer déficits motores o alteraciones sen-
sitivas en las extremidades inferiores o disfuncion esfinteriana®
36,812, 16.

En la actualidad el diagndstico del VT se basa en el estudio
RMN!1215 que muestra tipicamente una cavidad ovalada, habi-
tualmente no septada, con paredes finas y regulares y que se con-
tindia con un canal ependimario no dilatado. El interior de la
cavidad presenta unas caracteristicas idénticas al LCR en todas
las secuencias, siendo hipointenso en las secuencias T1, isoin-
tenso en las secuencias Spin e hiperintenso en las secuencias po-
tenciadas en T2. Un requisito fundamental para su diagnéstico
es laausencia de captacion de contraste en el interior del quiste,
las paredes del mismo o el tejido adyacente. Esto lo diferencia
de lesiones tumorales en la regién del cono medular, que mues-
tran algun tipo de captacién en su polo sélido. El diagndstico di-
ferencial debe incluir lesiones neoplasicas quisticas a nivel del
cono medular, como son el ependimoma, astrocitoma, oligoden-
droglioma, o el hemagioblastoma. Debe plantearse, también, el
diagnostico diferencial con la hidrosiringomielia, que habitual-
mente no se presenta de forma aislada en esta localizacion y
tiende a extenderse por el canal ependimario en sentido craneo-
caudal®>71115, Complementariamente, el estudio electromio-
grafico puede evidenciar la afectacion radicular a nivel
lumbosacro. Asimismo, los potenciales evocados somestésicos
pueden mostrar un retraso a este mismo nivel®. En el momento
actual y debido a su baja frecuencia y a la escasez de series pu-
blicadas, no existe un consenso en cuanto al mejor tratamiento
o el momento idéneo paraindicar la cirugia'**. En los pacientes
asintomaticos se recomienda una actitud expectante con con-
troles clinicos y radiolgicos'® 5. En los casos sintomaticos o
cuando aparece un cambio en las caracteristicas radioldgicas de
la lesién la cirugia esta indicada, debido a la naturaleza progre-
siva de los sintomas y la posibilidad de aparicién de cuadros de-
ficitarios bruscos de manera impredecible®®, Se considera que
la laminectomia y mielotomia longitudinal posterior con fenes-
tracion del quiste al espacio subaracnoideo con o sin marsupia-
lizacién proporciona buenos resultados, especialmente en
aquellos pacientes con clinica neuroldgica deficitaria. La efecti-
vidad del tratamiento quirtrgico en los cuadros de dolor lumbar
sin ninguna otra manifestacion es aun objeto de debate. Se re-
comienda, ademads, la exéresis de una ventana amplia de las pa-
redes del quiste para evitar su recurrencia®*%81214  Se han
descrito también otras técnicas, como la colocacién de un drenaje
a nivel cisto-subaracnoideo pero actualmente esta desaconse-
jada al correr un mayor riesgo de complicaciones y fracaso en el
seguimiento a largo plazo®®. En aquellos pacientes que son so-
metidos a tratamiento quirurgico la biopsia de las paredes de la
lesion no esta indicada, ya que muestra inicamente la presencia
de células ependimarias normales. Ademas de ello, la biopsia
conlleva un riesgo de generar nuevos déficits neurologicos®**. Al
igual que con otras lesiones quisticas a nivel medular, es necesa-
rio realizar un control clinico y de RMN anual durante algunos
anos para asegurar la no recurrencia de la lesion, si bien los re-
sultados quirtdrgicos publicados son siempre favorables y no se
ha descrito, hasta el momento, ningin caso de recidiva 361%1416,
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