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RESUMEN

Introduccién: El quiste de la bolsa Rathke es una lesién rara, benigna, de la region selar, que se origina de remanentes embrionarios de
la bolsa de Rathke. Se presenta generalmente en nifios y adultos jovenes, con edades comprendidas entre 10 y 29 afios y predomina en
el sexo femenino. La mayoria son asintomaticos durante toda la vida del individuo y son hallados de manera incidental en las autopsias o
en estudios de neuro—iméagenes. Otros pueden crecer y desarrollar manifestaciones clinicas, especialmente cefalea, disfuncion pituitaria y
trastornos visuales por compresion de las estructuras neurovasculares adyacentes.

Caso clinico: En junio del 2013 se realiz6 la cirugia endoscopica de un quiste de Rathke supra e intraselar en el Centro Nacional de
Cirugia de Minimo Acceso de La Habana. Se traté de una mujer de 38 afios con amenorrea, galactorrea, cefalea, vomitos y trastornos
visuales caracterizados por pérdida de vision de cerca, y con cifras de prolactina elevadas. Se realiz6 abordaje transnasal endoscépico
transesfenoidal y evacuacion del quiste con realizacion de biopsia de su pared. La evolucion posoperatoria fue satisfactoria con mejoria de
todos los sintomas y las cifras de prolactina regresaron a sus valores normales.

Conclusiones: La cirugia endoscopica para el tratamiento del quiste de la bolsa de Rathke suele ser un método de minimo acceso, eficaz
y mas seguro. De esta forma se logra una evacuacion del quiste con reseccion parcial de su pared con un minimo de complicaciones y
mejoria de los sintomas, como ocurrié en la paciente que se presenta.

Palabras clave. Cirugia endoscépica transnasal transesfenoidal. Endoscopia. Neoplasias de las glandulas endocrinas. Quiste de la bolsa
de Rathke.

Endoscopic surgery of Rathke's cleft cyst: a case report

Introduction: Rathke's cleft cyst is a rare, benign, sellar region lesion that arises from the embryonic remnants of Rathke's pouch.
Incidence is higher in children and young adults, with ages between 10 to 29 years and it predominate in female. Most are asymptomatic
throughout life and are found incidentally at necropsy or in imaging studies. Others can grow up and manifest usually with headaches,
pituitary dysfunction and visual disturbances for compression of adjacent neurovascular structures.

Clinical case: In June of 2013, was made a surgical endoscopy approach of an intra and suprasellar Rathke's cleft cyst in National Center
of Minimal Access Surgery in La Habana. A female of 38 years old with amenorrhea, galactorrhea, headaches, vomits and visual
disturbances characterized for loss of near vision, with elevated serum prolactin level was admitted. A trans—nasal trans—sphenoid
endoscopic surgery was made with cyst evacuation and wall lesion biopsy. Postoperative evolution was satisfactory with disappearance of
all symptoms and serum prolactin levels returned to their normal values.

Conclusions: The endoscopic approach in treatment of Rathke's cyst often is a method of minimal access, efficacious and safer. By this
way, an evacuation of the cyst with partial resection of its wall with a minimum of complications is effective, as it happened in this patient.

Key words. Endocrine gland neoplasms. Endoscopy. Endoscopic skull base surgery. Rathke's cleft cyst.
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INTRODUCCION

El quiste de la bolsa Rathke es una lesion epitelial
benigna de la regién selar (1), conocido también
como quiste de la Pars intermedia (2), que se
origina de remanentes embrionarios de la bolsa de
Rathke situados entre la Pars distalis (I6bulo
anterior de la hipdfisis) y la Pars intermedia; de esta
manera se desarrollan como lesiones quisticas
localizadas entre los I6bulos anterior y posterior de
la glandula pituitaria (2).

Por lo general se localiza en la region selar y
supraselar, pudiendo ser una lesion selar pura sin o
con extensién supraselar, o una lesién supraselar
pura si se forma de las células embrionarias
remanentes de la porcidon dorsal de la bolsa de
Rathke que dan lugar a la Pars tuberalis (2).
Inusualmente también se ha encontrado en la
region del seno esfenoidal y ocasionalmente
asociado a otras lesiones como adenomas
hipofisarios, hamartomas y craneofaringiomas (3,4).

Se presenta generalmente en nifios y adultos
jévenes (4), con edades comprendidas entre 10 y 29
afios, predominando en mujeres (3). La mayoria de
los quistes de Rathke son asintomaticos durante
toda la vida de los individuos y son hallados de
manera incidental en el 4-33 % de las autopsias (2)
o por estudios de neuro—imagen de Tomografia
Computarizada (TC) y Resonancia Magnética (IRM)
de craneo (5). Infrecuentemente, sin embargo, estos
quistes crecen y comprimen la hipofisis y las
estructuras adyacentes, volviéndose sintomaticos

Q).

Los quistes de Rathke representan el 6—-10 % de
las lesiones selares y supraselares sintomaticas (2).
Los pacientes que presentan clinica usualmente se
manifiestan con cefalea, disfuncion pituitaria y
trastornos visuales secundarios a la extension
supraselar de la lesion (1). Raramente, pueden
presentarse de manera similar a una apoplejia de
un tumor pituitario (1). Mientras los quistes de
Rathke asintomaticos son tipicamente seguidos por
estudios de imagen seriados, los sintomaticos son
manejados mediante descompresion quirdrgica,
usualmente a través de un corredor transesfenoidal
alcanzado a través del uso de un microscopio
quirdrgico o un endoscopio (2). El objetivo primario
de la cirugia es aspirar el contenido del quiste,
aliviando de ese modo el efecto de masa del quiste
(2 y la toma de biopsia de la pared del quiste (5).

CASO CLINICO

Mujer de 38 afios, de raza blanca que presenté un
cuadro clinico de dos afios de evolucion,
consistente en amenorrea, galactorrea, cefalea,
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vémitos y trastornos visuales caracterizados por
pérdida de visién de cerca. Por dicho motivo acudio
al Instituto de endocrinologia donde le detectaron
cifras elevadas de prolactina (3027 mmol/L), por lo
que se le hizo el diagnéstico clinico inicial de un
macroadenoma hipofisario productor de prolactina.
Por esa razén llevd tratamiento primero con
bromocriptina 2,5 mg/dia durante 6 meses y
posteriormente con cabergolina 1 mg semanal
durante 18 meses. Al examen fisico se constatd
galactorrea activa y el examen neurolégico fue
normal. Los estudios de campimetria y perimetria
fueron normales.

En la IRM se observd una lesién redondeada de
aspecto tumoral, intraselar y supraselar de
intensidades mixtas en secuencia potenciada en
T1, con la porcion intraselar hiperintensa apreciable
en corte sagital, de 33x24 mm de diametro que
comprime el quiasma 6ptico, e isointensa en
secuencia potenciada en T2 con centro ligeramente
hiperintenso (Figura 1). Se consideré que estaba
en relacion con lesién neoplasica, con componente
quistico de la regién selar.

La paciente fue intervenida quirdrgicamente en
junio del 2013 en el Centro Nacional de Cirugia de
Minimo Acceso (CNCMA) de La Habana por
abordaje transnasal endoscopico transesfenoidal
realizandose apertura del piso 6seo selar, donde
después de abrir la duramadre en cruz se observé
la lesion quistica. Se realiz6 exéresis de su pared
anterior, cuya muestra se envié para el estudio
anatomopatolégico, y posteriormente la evacuacién
y aspiracion total de su contenido. Al fondo de la
cavidad se visualizaba la hip6fisis aplanada y bien
vascularizada, comprobandose una adecuada
descompresién. No se observé salida del liquido
cefalorraquideo y la cavidad quistica se obliter6 con
esponja  gelatinosa absorbible con efecto
hemostatico (Gelita—Spon).

La muestra de tejido de la lesiébn enviada para
anatomia patolégica fue fijada en formalina,
embebida en parafina, seccionada y tefiida con
hematoxilina y eosina. Histolégicamente se observo
una pared delgada tapizada por un epitelio
pseudoestratificado de células cilindricas ciliadas
(Figura 2).

La evolucion posoperatoria fue satisfactoria y la
paciente fue egresada. Después es valorada en la
consulta externa con mejoria de trastorno visual
referido y desaparicibn de la galactorrea. La
paciente recuper6 su menstruacion a los dos meses
de ser operada. Se encontraba asintomatica tres
meses posteriores a la cirugia y se mantiene con
seguimiento en consultas. Las cifras de prolactina
regresaron a sus valores normales.
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Figura 1. Imagenes de resonancia magnética. A. Corte axial en secuencia potenciada en T1. B. Corte sagital en secuencia
potenciada en T1. C. Corte coronal en secuencia potenciada en T1. D. Corte sagital en secuencia potenciada en T2.
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Figura 2. Microfotografia de la lesién. A. Imagen histol6gica de estructura quistica plegada de paredes finas y revestimiento
epitelial. Quiste de la bolsa de Rathke. Hematoxilina/eosina x100. B. Imagen histolégica donde se observa el revestimiento
epitelial interno del quiste por un epitelio pseudoestratificado cilindrico ciliado. Hematoxilina/eosina x400.

DISCUSION

La bolsa de Rathke es una invaginacion del
ectodermo del estomodeo o boca primitiva que
entre la tercera y cuarta semana crece dorsalmente
hacia el infundibulo. Consta de una pared anterior y
una posterior, cuya proliferacién celular da lugar a
la adenohipdfisis y la Pars intermedia
respectivamente, separadas por una hendidura
central o de Rathke. Dicha hendidura se cierra al
principio del desarrollo fetal, pero a menudo
persiste un resto hasta después del nacimiento
situada entre la Pars distalis y la nervosa. En
ocasiones la acumulacion de secreciones serosas o
mucoides y de células descamadas de la capa
epitelial da lugar a un quiste macroscopico, el
quiste de la bolsa de Rathke o quiste de Rathke
(4,5).

Alternativamente Rafael Pinto y colaboradores, en
su trabajo “Quiste sintomético de la Bolsa de
Rathke: presentacién de un caso y revision de la
literatura” plantean que otros autores han sugerido
gue los quistes de Rathke se originan directamente
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del tejido neuroepitelial o por metaplasia de células
pituitarias anteriores, y que para otros serian las
lesiones mas simples dentro de un espectro
continuo de lesiones epiteliales, incluyendo los
craneofaringiomas, con un origen comudn en restos
de células escamosas del conducto craneofaringeo
(5). En series de autopsia se han observado quistes
de Rathke entre un 12 y un 33 % en hipdfisis
normales (3).

Histol6gicamente presentan una pared delgada
tapizada por un epitelio simple 0
pseudoestratificado de células cilindricas o cubicas.
En la mayoria de los casos se ven cilios y células
caliciformes diseminadas. El contenido dentro del
quiste puede variar, desde ser similar al liquido
cefalorraquideo con bajo contenido proteico, hasta
un fluido mucinoso con alto contenido en proteinas,
el cual es frecuentemente mas observado en
pacientes sintométicos (2,6).

Los quistes de Rathke se localizan en la linea
media. Pueden ser masas puramente intraselares o
mas frecuentemente intraselares y supraselares (70
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% de los casos). Aquellos completamente
supraselares son raros (7). La mayoria de los
quistes son asintomaticos (2,5). Los quistes de
Rathke sintomaticos, tipicamente se presentan
durante la cuarta o quinta década de la vida, con un
predominio ligeramente mayor en el sexo femenino
(8). Los sintomas clinicos son generalmente el
resultado del efecto de masa local, con compresién
del quiasma éptico y del eje hipotalamo-hipofisario.
Los sintomas tipicos incluyen cefalea, disfuncién
endocrina y pérdida visual. La pérdida visual ha
sido reportada en 35-50 % de los pacientes
sometidos a intervencion quirdrgica y puede incluir
déficit del campo visual y de la agudeza visual. La
hiperprolactinemia y la deficiencia de hormona de
crecimiento son los hallazgos endocrinolégicos
relativamente maéas frecuentes, seguidos por
hipocortisolemia e hipogonadismo (5,8).
Dependiendo de la edad y sexo del paciente, los
sintomas endocrinos pueden variar. Un hallazgo
comunmente descrito entre los hombres es el
hipogonadismo, produciendo fatiga y disminucion
de la libido, mientras las mujeres premenopausicas
tienden a sufrir de irregularidades menstruales y
galactorrea y las mujeres posmenopausicas suelen
presentar sintomas de panhipopituitarismo, tales
como fatiga y estado mental alterado (2). La
diabetes insipida ha sido encontrada como forma
de presentaciéon en aproximadamente 7-20 % de
los pacientes (5).

El diagnéstico por imagenes se facilita con la TC al
encontrar una masa con densidad similar al liquido,
sin calcificaciones y que no refuerza con la
administraciéon de contraste. La IRM, como estudio
de eleccibn, muestra una masa selar con
componente quistico, esférica u ovalada, bien
circunscrita, con didmetro entre 5 y 40 mm,
hiperintensa en secuencias potenciadas en T1,
hiperintensa o isointensa en secuencia T2 y pocas
veces hipointensa en T1. Esto se debe a la
cantidad de proteinas en su contenido, que los
neurocirujanos lo describen como aspecto de
“aceite de auto quemado”, ya que al observarlo de
frente se refleja la imagen (4). La lesion no se realza
normalmente tras la inyeccion de contraste
paramagnético, aunque a veces presenta un borde
intensamente realzado de glandula pituitaria
comprimida y desplazada alrededor del quiste (5,8).

El diagndstico diferencial de los quistes de la bolsa
de Rathke incluye: quistes aracnoideos, adenomas
pituitarios quisticos o necréticos, craneofaringiomas
quisticos y quistes inflamatorios (9).

La mayoria de los pacientes con quiste de Rathke
son descubiertos incidentalmente y permanecen
asintomaticos. Los pacientes asintomaticos con
quiste de Rathke pequefio (diametro <10 mm), con
examen de campo visual normal y no evidencia de
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endocrinopatia pueden ser monitorizados con
estudios de IRM anualmente o quizés clinicamente
si el quiste inicial es muy pequefio y el paciente
permanece asintomatico (10,11).

En caso de pacientes con sintomas progresivos de
déficit de campo visual y/o con evidencia clinica y
de laboratorio de endocrinopatia, el drenaje
quirargico del quiste, se mantiene como la opcién
de tratamiento preferido (8). Solamente la cefalea es
una indicacién cuestionable para la cirugia, aun asi
muchos autores presentan buenos resultados en la
mayoria de los pacientes operados (10,11).

El drenaje quirdrgico es tipicamente alcanzado por
via de una exposicion transesfenoidal con la ayuda
del microscopio quirargico o de la instrumentacion
endoscopica. El tamafio relativamente pequefio de
las cavidades nasales y senos paranasales, no
origina una dificultad quirdrgica en estos pacientes,
especialmente si  se utiliza la tecnologia
endoscopica (2,11).

Historicamente, los quistes de Rathke fueron
tratados con fenestracion de su pared, junto con
toma de muestra de la misma para confirmar el
diagnéstico. Méas recientemente, algunos autores
han abogado por la necesidad de la exéresis
completa de la pared del quiste, alegando indices
de recurrencia més bajos con este abordaje mas
agresivo (2). Por otra parte, otros autores piensan
gue una reseccion parcial de la pared del quiste con
drenaje de su contenido es suficiente para
descomprimir la glandula pituitaria y posiblemente
el quiasma Optico; ellos no publican ningdn
incremento del indice de recurrencia, por el
contrario, el abordaje minimo invasivo con la sola
apertura y drenaje del quiste minimiza los riesgos
endocrinos de wuna Diabetes insipida y de
hipopituitarismo, que se han visto asociados a la
remocion completa de la pared del quiste (10,11).

Las alteraciones endocrinas pueden regresar
rapidamente después de la cirugia. La resolucion o
mas frecuentemente la mejoria de los sintomas es
recogida por la mayoria de los autores (11). Asi, S.
J. Han plantea en un trabajo publicado en 2014
que, Frank y colaboradores en su serie de 22
pacientes abordados por via endoscopica
endonasal, reportaron que todos sus pacientes
tuvieron una mejoria de su visién y cefalea, asi
como de su prolactinemia, si esta estuvo presente
(2). El déficit hormonal mas frecuente que tiende a
persistir luego de la cirugia es la Diabetes insipida
aun en su forma més leve; esto pudiera ser
explicado por la localizacion del quiste adyacente al
tallo hipofisario, produciendo un mayor dafio a su
funcién (11). Frecuentemente la Diabetes insipida
posoperatoria se resuelve espontaneamente dentro
de algunos meses posteriores a la cirugia (11). Los
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indices de recurrencia son generalmente bajos
después de la reseccion quirargica en el orden de
un 16-18 % (2).

Es evidente que la opcion de reseccion radical del
quiste tiene una baja tasa de recurrencia, pero
invariablemente conduce a méas complicaciones de
fugas de liquido cefalorraquideo y a la disfuncion
pituitaria sobreafiadida (12,13). Por el contrario, los
cirujanos que prefieren realizar la fenestracién del
quiste han obtenido la resolucién inmediata de los
sintomas con un traumatismo minimo sobre la
hipdfisis (14). Otra disparidad entre las preferencias
de los cirujanos es en cuanto al empaquetamiento y
reconstitucién de la silla turca. Cuando no hay
fistula del liquido cefalorraquideo, la mayoria de los
cirujanos evitan empaquetar la cavidad selar que
gqueda después del vaciamiento del quiste, y
algunos aun dejan el piso selar abierto para permitir
gue cualquier recoleccién del contenido del quiste
drene dentro del seno esfenoidal (15). El ultimo
asunto en discusién implica el uso del etanol
absoluto como agente quimico en ausencia de
fistula de liquido cefalorraquideo, con el objetivo de
reducir la recurrencia, por su potencial citotoxicidad
para los epitelios (16,17). Sin  embargo,
colectivamente, las literaturas sefialan que la
instilacibn de etanol en el quiste residual es
injustificada y que los beneficios actualmente no
sobrepasan los riesgos (18).

La cirugia endoscépica endonasal para el
tratamiento del quiste de la bolsa de Rathke suele
ser un método de minimo acceso, eficaz y mas
seguro, mediante el cual, con vaciamiento del
quiste con una reseccion parcial de su pared se
logran buenos resultados con pocas
complicaciones en la mayoria de los pacientes. No
obstante, en aquellos con lesiones recidivantes se
requiere de una exéresis lo mas total posible del
quiste a través de este mismo abordaje con el
objetivo de evitar mas recurrencias, pero con un
aumento del indice de complicaciones. Ademas,
esta técnica aunque no es complicada, precisa de
un entrenamiento especial (19-22).
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