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RESUMEN

Los autores presentan un caso de un joven de 19 anos con un tumor selar y supraselar
cuya histopatologia fue la de quiste de la bolsa de Rathke (QBR). El QBR se genera de
la pared anterior o posterior del conducto nasofaringeo en el lobulo intermedio de la
adenohipdfisis. Habitualmente asintomatico, puede dar origen a trastornos endocrinos,
neuroldgicos o cefalea. El diagnostico diferencial debe hacerse con otras lesiones
quisticas intra y supraselares. La terapéutica es el abordaje transeptoesfenoidal y la
evolucion suele ser buena, por la escasa tendencia a la recidiva una vez evacuado. Su
reconocimiento ha aumentado en los tltimos anos por el refinamiento de las técnicas de
neuroimagenes.
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SUMMARY

A nineteen years old patient with a sellar and suprasellar tumor with pathological
diagnosis of Rathke'’s cleft cyst (RCC) is reported. RCC are derived from rests of the
anterior or posterior wall of the nasopharyngeal duct at the intermediate lobe of the
adenohypophysis. They are usually asymptomatic but may be the origin of endocrino-
logical or neurological troubles or headache. The differential diagnosis must be consid-
ered between other intra and suprasellar cystic lesions. The recommended surgical
approach is trans sphenoidal and the post operative evolution being usually good
because of the low tendency to recwrence. The often recognition of RCC nowadays is
probably due to the actual sophistication of neuroimaging.
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INTRODUCCION

Los quistes de la bolsa o hendidura de Rathke,
son tumores benignos y asintomaticos en la ma-
yoria de los casos. Los sintomaticos fueron des-
criptos por primera vez por Frazier y Alpers en
1934, proponiendo el término de tumor y no de
quiste'®. Se los encuentra en el 13 - 23% de las
autopsias y se localizan en la pars distalis o
intermedia de la glandula hipofisarial- 2- 5. 6. 7. 10,

Su localizacion es selar con extension supraselar

en la mayoria de los casos sintomaticos”: 8 10. 11,
Raramente se los ha visto alojarse solamente en la

Correspondencia: Avellaneda 3214 (1636) Olivos

region supraselar, casos en los cuales se los debe
diferenciar de los craneofaringiomas quisticos!©.

CASO CLINICO

Un joven de 19 afnos consulta por cefalea de
comienzo bruscoy persistente, vomitos y fotofobia
de 15 dias de evolucion. Al examen, se lo encontro
lacido, orientado, con ligera rigidez de nuca, sin
alteraciones motoras, sensitivas, o en el campo
visual. Se le realizé TAC de cerebro visualizandose
agrandamiento de la silla turca con una masa
espontaneamente hiperdensa en la region selar,
compatible con tumor o aneurisma carotideo. Se
efectu6 puncion lumbar para descartar hemorra-
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Figura 1

gia subaracnoidea, que fue cristal de roca. Poste-
riormente, se efectué IRM sin y con gadolinio y
angiorresonancia, observandose una masa selar
con extension supraselar de apariencia quistica y
sin extension lateral. No se encontraron alteracio-
nes en las carotidas intracavernosas ni supracli-
noideas (Fig. 1). El Servicio de Endocrinologia
detecto niveles bajos de prolactina y cortisol plas-
malico sin otras alteraciones hormonales.

Debido a la persistencia del cuadro clinicoy a
la sospecha de apoplejia hipofisaria, se decidio la
intervencion quirurgica.

Por abordaje transeptoesfenoidal, se evacu6 una
lesion quistica con material denso y amarillento en
su interior, tomandose muestras de sus paredes.

La histopatologia del tumor (E. M.), determino
un quiste de labolsa de Rathke (Fig. 2). El paciente
evolucioné favorablemente, por lo que fue dado de
alta, siguiéndose su evolucion en conjunto con
Endocrinologia.

Figura 2
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DISCUSION
Embriologia

En el embrion de dos semanas, el extremo
cefalico de la notocorda, induce la formacion de
dos esbozos, el de la adenohipofisis y el de la
neurohipofisis!.

En la tercera o cuarta semana de vida intrau-
terina aparece un esbozo hueco a partir del ecto-
dermo del techo del estomodeo que va migrando
en forma dorsal, penetrando en el mesodermo
suprayacente (el que dara origen al esfenoides)
hacia el tubo neural; de esta forma la bolsa se
forma en un conducto llamado nasofaringeo!3-68,

En la décimoprimera semana, el conducto co-
mienza a obliterarse en su parte proximal, mien-
tras que su porcion craneal, toma contacto con el
esbozo neurohipofisario (Fig. 3).
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Fig. 3. A. Bolsa de Rathke y conducto nasofaringeo en el
embrion de 6 semanas, corte sagital. B.Hipofisis y III
ventriculo en el adulio. Nétese el quiste de la holsa de
Rathlce entre la Pars distalis y la intermedia
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El conducto paulatinamente desaparece y se
desconecta del ectodermo que lo originoé. La pared
anterior del mismo formara la pars distalis y
tuberalis mientras que la pared posterior dara
origen a la pars intermedia que es vestigial en el
adulto. El conjunto constituira la adenohipofisis.
Entre las paredes del conducto nasofaringeo, que-
da una cavidad o hendidura que en la mayoria de
los casos se oblitera. Si no lo hace, se puede
transformar en una estructura quistica y agran-
darse por la secrecion de células de su pared,
dando origen al quiste de la bolsa de Rathke 3.6-8.12,

La neurohipadtfisis se origina a partir del piso del
diencéfalo como infundibulo, este penetra en el
mesodermo y avanza hacia el conducto nasofarin-
geo. La parte proximal del infundibulo se convierte
en el talloy la parte distal, sera la neurohipofisis®-.

Existen autores que postulan que el QBR deri-
va en realidad de una metaplasia de células
adenohipofisarias. Se basan en el hallazgo de
casos de adenomas hipofisarios combinados con
quistes de la bolsa de Rathke. Cabe destacar que
las células de este quiste pueden ser inmunohis-
toquimicamente positivas para algunas de las
hormonas hipofisarias!-12:13. Otros investigado-
res postulan que estos quistes son tumores neu-
roepiteliales por la gran semejanza estructural
con los quistes coloides!'!2. Se ha invocado, por
ultimo, un origen endodérmico de estos quistes,
teoria actualmente poco aceptadal.

Histopatologia

Matsushima describi6 con el uso del microsco-
pio cuatro tipos de células en los quistes de la
bolsa de Rathke : las ciliadas, las basales, las
“globet” y las planas o escamosas®. En su forma
mas simple los QBR estan compuestos por células
cubicas o cilindrica (basales) con o sin cilias y
células “globet™ que producen mucinal 2910, Se
tinen positivamente para vimentina, citoquerati-
na y proteina gliofibrilar (GFP)S.

En la pared del quiste, puede haber linfocitos y
macrofagos. Su contenido es de mucina, cristales
de colesterol y células descamadas®. La diferente
proporcion de estos elementos hace que el aspecto
del liquido quistico pueda ser como el del liquido
cefalorraquideo o bien lechoso, marrén, azul, ver-
de o en "aceite de maquina"*!3, Algunos QBR,
tienen focos de epitelio escamoso simple o estra-
tificado, similar al que presentan los craneofarin-
giomas. Se los denomina por esta caracteristica,
“complejos”!2:9,

Debido a que los craneofaringiomas se cree
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derivan del epitelio escamoso del conducto naso-
faringeo y que en muchas autopsias se ven nidos
de epitelio escamoso en la union de la pars tube-
ralis con el tallo hipofisario, algunos autores
suponen un origen comun de los QBR, craneofa-
ringiomas y quistes epidermoides. Postulando
ademas que los quistes “complejos”, son formas
transicionales entre los simples y los craneofarin-
giomas! 910,

Manifestaciones clinicas

Los quistes de la bolsa de Rathke son asinto-
maticos en la mayoria de los casos!6:!!. Predomi-
nan en el sexo femenino entre los 30 y 50 anos de
edad, aunque se los ha descripto en ninos y
ancianos!b,

El sintoma mas comun es la disfuncién hipofi-
saria, en forma de hipopituitarismo o de hiperpro-
lactinemia con o sin amenorrea galactorrea debi-
da a la compresion del tallo y en consecuencia, a
la interferencia en la secrecion de la hormona
inhibidora de la prolactina!-6-8.13,

La segunda manifestacion mas [recuente son
las alteraciones visuales, debidas principalmente
a la compresion del quiasma originando una
hemianopsia bilateral. La cefalea es la tercera
causa de consulta en estos pacientes, probable-
mente con el contacto con la duramadre. Es
menos comun la instalacion brusca de este sinto-
ma, por la hemorragia intraquistica o la extrava-
sacion del contenido al espacio subaracnoideo,
dando lugar a una meningitis aséptica.

Algunos pacientes presentan hidrocefalia por
la compresion del agujero de Monro!-6:8.11.13,

Diagnéstico por imagenes

La placa simple de craneo en perfil estricto
muestra en un 80% de las lesiones sintomaticas
abalonamiento de la silla turca y erosion de la
apofisis clinoides'3. En la TAC de cerebro estos
quistes son en general hipodensos, pocas veces
isodensos con respecto al cerebro. En algunas
oportunidades, pueden captar el contraste en
forma de anillo, en especial cuando presentan
focos de epitelio escamoso o cuando tienen infil-
trado de células inflamatorias en sus pare-
des!.3.6.8.10

La IRM es superior a la TAC ya que muestra la
extension supraselar de estas lesiones, la relacion
con los nervios opticos, con el quiasma y el hipo-
talamo!4!0. Lamentablemente, las imagenes de
IRM no son constantes en estos quistes, por eso
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Figura 4

este estudio no alcanza como unico método para
el diagnéstico de esta patologial.

En la mayoria de los casos los QBR sintomati-
cos se presentan en la IRM como una masa selar
de la extension supraselar de forma ovoidea, bien
delimitada, hipointensa en T1 e hiperintensa en
T2, que no capta el gadolinio. Estas lesiones
tienen en la mayoria de los casos un contenido
semejante al LCR, con un epitelio cubico o cilindri-
co simple!-8 13, Otras veces los quistes se ven iso
o hiperintensos enT1 con densidades variables en
T2, y presentan en estos casos un contenido
lechoso, marrén oscuro o hemorragico!7:10-14,
La variabilidad en la apariencia de esta patologia,
podria deberse a la presencia en distintas propor-
ciones de mucopolisacaridos y cristales de coles-
terol* 710,

En nuestro paciente, el contenido mucoso del
quiste, coincidia con su hiperintensidad en T1 y
T2. La forma de la lesion en los cortes coronales
“en ojo de cerradura” nos parece bastante tipica,
cuando se encuentra en las lesiones quisticas
intraselares, ya que también lo hemos visto en
una paciente con un craneofaringioma intraselar.
(Fig. 4).

Diagnéstico diferencial

Los quistes selares mas frecuentes son los que
presentan los adenomas de hipofisis, por lo tanto,
es la primera patologia a descartar!. Otras lesio-
nes con imagenes similares en TAC y IRM son: los
quistes aracnoideos, en los cuales no hay epitelio,
los quistes epidermoides, los craneofaringiomas
quisticos (estos son mayoritariamente de localiza-
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cion supraselar), la cisticercosis selar y los muco-
celes (en esta region se caracterizan por estar
adheridos al seno esfenoidal)

Los quistes aracnoideos selares y los mucoce-
les del seno esfenoidal son , después de los adeno-
mas de hipdfisis, la patologia mas frecuente a
descartar!-8:10-13,

Tratamiento

La mayoria de los pacientes con quiste de la
bolsa de Rathke son asintomaticos, aunque por
otro lado, hasta un 20% de pacientes sin ningun
tipo de alteracion tienen hipodensidades selares
en la TAC. Estos datos sugieren que son quirurgi-
cas so0lo aquellas lesiones que causen manifesta-
ciones clinicas, por compresion de estructuras
nerviosas o bien produciendo alteraciones endo-
crinologicas!-11.

La via de abordaje de eleccion de esta patologia
es la transeptoesfenoidal, ya que es un abordaje
extracraneal con menor tasa de morbilidad ; pero
que hay que tener en cuenta que si bien ofrece un
campo operatorio estrecho, alcanza para realizar
la apertura quistica la aspiracion del liquido y la
toma de muestra de la pared!-¢. Con este tipo de
cirugia, la recidiva de del 5%'.

La craneotomia se reserva para aquellos casos
en los cuales se contraindica la via transeptoesfe-
noidal y cuando existen signos que hagan dudar
del diagnostico de quiste de la bolsa de Rathke,
como la extension lateroselar, las calcificaciones,
la invasion del seno cavernoso, etc.!6:11,

Cuando el diagnostico histopatologico es de
quiste “complejo”, es decir de epitelio escamoso,
algunos autores aconsejan realizar un seguimien-
to del paciente con IRM periodicas por la familia-
ridad de estas lesiones con los craneofaringiomas
altamente recidivantes. Ante la confirmacion histo-
patologica de la lesion, no tiene lugar alguno en el
tratamiento la radioterapia.
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