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Reporte de caso

Quiste de Rathke roto a adenohipofisis

Karina Moreno Leyva!, Alma Ortiz Plata?, Victor Garcia Navarro?,
Martha Lilia Tena Suck®

RESUMEN

El quiste de Rathke es un tumor de la adenohipdfisis,
suele ser asintomatico y encontrarse como hallazgo
de autopsia. El tratamiento es quirdrgico, se reco-
mienda un abordaje transesfenoidal sea endoscépico
0 microquirdrgico. Presentamos el caso de una mujer
de 29 afios, que inicid seis afios atras con cefalea
intensa, déficit en agudeza visual y diplopia. La TAC e
RM mostraron lesion quistica selar. Se realizo cirugia
transesfenoidal con buenos resultados. Histologica-
mente se observé adenohipdfisis normal con
abundantes células gigantes multinucleadas de tipo
cuerpo extrafio, cristales de colesterol, infiltrado
inflamatorio crénico inespecifico y hemosideréfagos.
Sin evidencia de adenoma hipofisiario ni de epitelio
estratificado se pensé en quiste de Rathke roto a
adenohipdfisis.

Palabras clave: quiste de Rathke, tumores quisticos,
granuloma, células gigantes multinucleadas.

RATHKE CLEFT CYSTS
ABSTRACT

Rathke cleft cysts are commonly found on autopsy but
are seldom symptomatic. Conventional treatment of
these lesions consists of transsphenoidal drainage with
partial excision of the cyst, and recurrence is rare, We
report a case of a 29-year-old female. The lesion was
revealed by headaches and diplopia, nausea, and
vomiting. Histological findings showed multinucleated
giant cell, inflammation, hemosiderophages and cleft
cholesterol in adenohypophisis, no changes of
adenomas were found Rathke cleft cyst were suggested
by the histological findings.

Ked Words: rupture of Rathke cyst, granuloma, giant

cells.
E malmente corresponde a un hallazgo de au-
topsia. En series de autopsia se han encontra-
do quistes de la bolsa de Rathke entre un 12 a un 33%
en hipdfisis normales??, aunque clinicamente rara vez
llega a presentar sintomas. Se localiza por lo general
en la region selar y paraselar, inusualmente también se
han encontrado en la region esfenoidal?, en asociacion
con adenoma hipofisiario* y/o con hamartoma®.

De los casos sintométicos este tumor es mas
frecuente en niflos que en adultos y la edad de presen-
tacion varia entre 10 a 29 afios!?. Con predominio en
mujeres que en hombres®. El principal sintoma es ce-
falea en el 55%, disfuncion hormonal en el 66% vy el
59% se presenta como extension supraselar®’. En ni-
fios suele no presentar signos de disfuncién
hipofisiaria’.

Clinica y radioldgica se presenta como
adenoma hipofisiario; con cefalea, nauseas, y altera-
ciones visuales tales como: diplopia, hemianopsia
bitemporal que puede progresar hasta la ceguera®.
Debido al tamafio del quiste llega a comprimir estruc-
turas cerebrales y puede ocasionar disfuncion
endocrina y alteraciones visuales®.

| quiste de Rathke es un hallazgo raro y nor-
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El diagnéstico radioldgico es fundamental, en la
RM se observa lesién quistica isointensa en T1y con
gadolineo es hiperintensa en T2, también se puede
presentar con areas solidas® y el diagnéstico se con-
firma en el estudio histolégico para descartar otra
patologia hipofisiaria®®.

Histol6gicamente esta formado por epitelio ci-
lindrico alto y se considera como remanente
embrionario de la bolsa de Rathke, diverticulo que
origina al estomadeum y que desarrollara después a
la adenohipdfisis, sobre el diafragma de ésta®. La
histogénesis del quiste de Rathke no esta aun bien
esclarecida®. El contenido del quiste puede ser de
aspecto oleoso y/o mucinoso y contener células esca-
mosas®.

El tratamiento es quirdrgico, se recomienda un
abordaje transesfenoidal para aspiracién del contenido
quistico, asi como la toma de biopsia, las complica-
ciones son minimas*22,

Reportamos un caso de quiste de Rathke en una
mujer joven que curso clinicamente como adenoma
de hipdfisis, en el estudio histolégico se observo
adeno-hipdfisis normal con abundantes células gigan-
tes multinucleadas y cristales de colesterol que sugieren
quiste de Rathke roto a adenohipdfisis.

CASO CLIiNICO

Mujer de 29 afios que presenté un cuadro evo-
lutivo de dos afios, con amenorrea galactorrea, cefalea,
alteraciones visuales, aumento de peso (8 kg en 1 afio).
Motivo por el cual acudi6 a este Instituto.

A la exploracion fisica la paciente se encontrd
neurolégicamente integra, presentaba cabello quebra-
dizo, piel seca, cuello sin adenomegalias, galactorrea,
sin alteracion en fuerza muscular o sensibilidad y con
signos vitales en rango normal. La campimetria reve-
|6 hemianopsia bitemporal.

En los estudios radiologicos se observo en la
TAC cerebral una &rea hipodensa intra y supraselar,
misma que en la RM en secuencia T1 se encontrd
hiperintensa con una zona central hipointensa que su-
giere componente quistico de 33x24 mm de didmetro
que comprime el quiasma o6ptico (figura 1 ay b), se
aprecia hiperintensa en la secuencia T2.

Es manejada médicamente para control hor-
monal durante 18 meses y se decide intervencion
quirdrgica por via transesfenoidal. La paciente mostro
cifras hormonales alteradas durante el periodo
preoperatorio (tabla 1).

La paciente es sometida a cirugia transesfe-
noidal con reseccion parcial de un tumor y toma de
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biopsia. Durante la cirugia se encontré tejido amarillo
granular claro.

Tabla 1. Perfil hormonal previo a intervencion quirdrgica.

Fecha Tiroxina Triyodotironina  Tirotrofina LH FSH Estradiol PRL Cortisol

16 ago 05 81.7 12 13 13 3.9 17.9 92.6 7.7
11 oct 05 97.3 2.1 36 - e 25.1 43.2 7.2

18 abr 06 99.6 1.6 2.9 5.7 15 101.7 241 14

Prolactinang/mL, FSH mlU/mL, cortisol pg/mL. TSH plU/mL, LH mUI/mL. FSH
muUl/mL. Estradiol pg/mL, Triyodotinonina nmol/L y tiroxina nmol/L.

Figura 1. Aspecto radiolégico. RM en corte coronal (a) y (b) sagital
muestra una area en secuencia T1 simple que observamos una lesion
hiperintensa intra y supraselar que comprime el quiasma 6ptico.

Figura 2. Histopatologia. a. Muestra aspecto general de la lesion, se
observo cristales de colesterol. b. Cristales de colesterol alternando
con abundantes células gigantes. c. Acercamiento de las células gigantes. d.
Infiltrado inflamatorio crénico con presencia de hemosideréfagos
(tincion de hematoxilina y eosina 40x).

En histotologia se observan células eosindfilas
y basofilas que corresponden a células normales de la
adenohipdfisis (figura 2a). En el estroma se observa
hemorragia reciente que corresponde a cambios qui-
rdrgicos, abundantes células gigantes mutinticleadas
de tipo cuerpo extrafio con el nicleo central y perifé-
rico (figura 2b), algunas con cambios de fagocitosis.
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Abundantes cristales de colesterol (figura 2c), asi
como hemosider6fagos y ocasionales células
inflamatorias de tipo linfocitos (figura 2d). No se encon-
tré evidencia de adenoma hipofisiario ni se observaron
restos epiteliales del revestimiento de la pared de la
lesién quistica. El diagnéstico fue de quiste de Rathke
roto en adenohipdfisis.

Evolucion: la evolucién posoperatoria fue satis-
factoria, egresada y valorada después en la consulta
externa, con mejoria en las condiciones visuales. La
paciente presenté menstruacion a los dos meses des-
pués.

Tres meses posterior a la cirugia la paciente se
encuentra asintomatica; sin embargo, mediante estu-
dios de imagen se observa recidiva tumoral, en la RM
se observé un reforzamiento importante de la lesion (fi-
gura 3ay b). Se propuso radioterapia.

Figura 3. RM cerebral posquirtrgica (a) corte coronal y (b) corte
sagital en secuencia T1 muestra ausencia de la lesion permaneciendo
areas hipointensa que muestra resultado posquirdrgico.

DISCUSION

En promedio a la tercer semana de gestaciéon
aparece la bolsa de Rathke como invaginacién del
stomodeum y crece dorsalmente hacia el infundibulo.
Para la octava semana esta bolsa pierde su conexion
con la cavidad oral, a medida que se desarrollan las
células en su pared anterior aumentan con rapidez en
tamafio formando la adenohipdfisis. La pared posterior
de la bolsa de Rathke forma la pars intermedia'®. Se
ha reportado un lumen residual persistente entre estas
dos estructuras observado en autopsias, en 22 de 100
casos, de los cuales 13 fueron sintométicos™. En se-
ries de autopsia se han observado quistes de la bolsa
de Rathke entre un 12 y un 33% en hipdfisis normales?®.

Voelker, et al *? realizaron una revision de 122
casos sintomaticos confirmados histolégicamente, con
afeccion intraselar y supraselar en se presentd en 90
pacientes, intraselar en 22 casos, localizacion suprase-
lar en 15 y un s6lo caso en la region intransesfenoidal'?.

La introduccion de la RM trajo consigo la posi-

bilidad de diagnosticar estos quistes previo a cirugia
o identificarlos por casualidad®®. La apariencia en TAC
es de una masa hipodensa, por lo general intraselar
cercana o0 bien sobre la pars intermedia. No
calcificada y no refuerza al medio de contraste®®. En la
RM es comuUn encuentrar aumento en la intensidad tan-
to en secuencia T1 como en T2. Al parecer relacionado
a la cantidad de proteinas del material mucoide. En al-
gunas ocasiones puede presentarse hipointenso en T1.
y suele confundirse con craniofaringioma quistico®®. Es
de ayuda reconocer que el quiste de la bolsa de
Rathke con frecuencia es hiperintenso en todas las se-
cuencias, la capsula y su contenido no refuerzan con
la administracion de medio de contraste.

Mediante la RM, se identifica lesion selar
hiperintensa en T1 que sugiere quiste de Rathke, sino
también variaciones normales en el parénquima de la
adenohipdfisis, por ejemplo en recién nacidos y en
mujeres lactantes?®. Sin embargo, es importante hacer
el diagnéstico diferencial con sindrome de Sheehan,
craniofaringioma, mucocele, lipoma quiste dermoide,
meningioma lipomatoso. Por sus caracteristicas que
sugieren calcificaciones es importante diferenciarlo del
craniofaringioma, cordoma, condroma y condrosar-
comar®4,

La sefial hiperintesa en T1 puede resultar del
material de aspecto gelatinoso y/o al edema debido
a la compresion del seno cavernoso con reduccion del
flujo venoso®.

Radiol6gicamente se ha estudiado las caracte-
risticas del contenido del quiste. El contenido del
quiste puede tener variaciones mediante la RM, y pue-
de ser muy parecido a otras lesiones quisticas
hipofisiarias en un 45%?%%. No obstante, los nédulos
intraquisticos también se observan en Tl, como lesio-
nes intensas que no se modifican con el medio de
contraste’, siendo mas visibles en T2,

El tratamiento de eleccion es quirargico, en
algunas ocasiones se recomienda el uso de radiotera-
pia'’. El abordaje transesfenoidal con drenaje del quiste
acompafiado de biopsia de la pared es el tratamien-
to de primera eleccién. De cualquier manera se ha
reportado el uso de craneotomia para aquellas le-
siones inaccesibles localizadas totalmente en region
supraselar'.

La extension de la cirugia transesfenoidal re-
quiere de la apertura del hueso, de la dura y del
tubérculo selar en el plano esfenoidal posterior, lo que
puede ocasionar complicaciones posteriores®®. Se han
reportado algunas complicaciones hasta el 21%. La
diabetes insipidus (DI) es la mas comun de la cirugia
transesfenoidal®®. Rango que variaa entre 46% en la re-
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seccion parcial y en un 74% en reseccion completa,
de acuerdo a la serie de Nemergut EC, et al *°. Otras
complicaciones pueden ser meningitis y alteraciones
endocrinas en el 8%*.

El abordaje supraglandular se ha considero
como mas efectivo y con menos complicaciones®.

Estas lesiones pueden ser muy grandes y pue-
den ocasionar complicaciones no sélo endocrinas sino
también neurolégicas (déficit neurolégico, alteraciones
cognoscitivas) debido a la extensién a otras estructu-
ras cerebrales sobre todo aquellas lesiones localizadas
en la cisterna selar®.

Por otro lado, de acuerdo a la serie publicada
por Frank G, et al 2, se realiz6 abordaje transes-
fenoidal endoscépico en 22 casos con extension
selar-supraselar. Corresponde hasta el momento la se-
rie con mayor numero de casos publicados en la
literatura, tratados por este abordaje minimamente
invasivo?. La eficacia fue similar a la obtenida por
microcirugia transesfenoidal, con la ventaja de una
mejor tolerancia y menos complicaciones®?%:2t,

La cirugia neuroendoscopica transventricular se
ha utilizado sobre todo en craniofaringiomas y se su-
giere radioterapia posoperatoria??.

Algunos estudios muestran que en las lesiones
quisticas de linea media no es necesario resecar la
cépsula en un 100%, ya que tiene buena sobrevida y
sin recurrencia a 5 afos®.

La sintomatologia posquirargica puede persis-
tir a la inicial hasta 28 meses después, hasta en un
10%, persistiendo hasta en el 92% cuando la reseccion
de la pared del quiste es completa. Por lo que, en es-
tos casos se recomienda aspiracion del contenido
quistico y toma de biopsia®.

Aho CJ, et al & estudiaron 118 pacientes obser-
vando complicaciones quirargicas en el 97% asociado
a reseccion completa; alteraciones visuales se presen-
taron en el 98%, hipogonadismo en el 18%, deficiencia
de la hormona de crecimiento en el 18%, y hipocor-
tisolemia en 14% y diabetes insipidus en el 19 %; sin
embargo, el 69% no progresaron ni recidivaron radio-
I6gica ni clinicamente. A cinco afios Aho, et al 8
observaron una recurrencia del 18 %.

Dentro de los hallazgos transoperatorios carac-
teristicos tenemos que la capsula varia de grosor, el
fluido suele ser verde, amarillento o discretamente
azul, en ocasiones con cristales de colesterol, presen-
tando una consistencia gelatinosa, gaseosa, mucoide,
en aceite de maquina o cremosa. Siendo esta Ultima
apariencia sugestiva de pus?.

El contenido del quiste de Rathke se ha repor-
tado como hallazgo transoperatorio como liquido
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amarillento en 37% y con aspecto mucinoso en el
51%?2®, con alto contenido proteico y de colesterol®.

Hawashi, et al 2* observaron que el contenido de
colesterol se podia expresar como el aumento de la
intensidad mediante RM en T1 y baja intensidad en T2.

Citolégicamente se han observado células
escamosas en un fondo con detritus celulares acompa-
fado de células multinucleadas, histiocitos, células
inflamatorias y hemosiderdfagos. Ademas de calcifica-
ciones y de células basales, éstas pueden presentar
atipias celulares y queratinizacién con nucleo hiper-
cromatico y/o pleomorfismo celular®,

Dentro del diagnéstico diferencial, en relaciéon a
las células basales y células escamosas debemos con-
siderar al quiste de Rathke, al craniofaringioma, al
quiste epidérmico, quiste coloide del Ill ventriculo, y a
las metastasis de carcinoma epidermoide?.

Histologicamente el quiste de Rathke esta for-
mado por un epitelio bien diferenciado ciliado o
columnar. Se ha identificado también epitelio columnar
pseudo estratificado en el 49%. Se ha identificado
metaplasia escamosa y epitelio estratificado escamo-
so en el 23%?°. Y se ha observado tejido adiposo y
metaplasia escamosa en las recidivas®.

El diagnéstico diferencial se hace con frecuen-
cia con el craniofaringioma, y con otras lesiones
quisticas, donde el epitelio ya sea cilindrico alto o
pseudo estratificado es el componente principal; sin
embargo, en otras lesiones de aspecto quistico como
adenomas quistico y/o con necrosis no encontraron
componente epitelial®.

Se dice que el proceso inflamatorio presente en
el estroma se debe a cambios metaplasicos, proceso
cronico que puede afectar tanto la adenohip6fi-
sis como la neurohipdfisis y puede ser la causa de la
disfuncién endocrina y/o de la diabetes insipidus se-
cundaria?’.

No obstante, el infiltrado inflamatorio se ha iden-
tificado cuando el quiste se rompe, pero por lo general
se observan células gigantes multinicleadas y cristales
de colesterol?’.

En los craniofaringiomas las células gigantes, el
infiltrado inflamatorio y los cristales de colesterol pue-
den ser componentes histolégicos propios del tumor.

Las células gigantes multinucleadas se observan
principalmente en lesiones granulomatosas, éstas pue-
den ser debidas a infeccion por hongos, tuberculosis,
sarcoidosis, histiocistosis y se han descrito raros
casos de tumor de células gigantes en la region selar-
paraselar y en el clivus. Recién fue descrita la hipdfisitis
idiopatica granulomatosa, donde las células gigantes
no son de tipo cuerpo extrafio y se asocian a proce-
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sos de tipo autoinmune, no muestran cristales de
colesterol?,

CONCLUSIONES

No se han reportado hasta el momento casos
de quistes de Rathke maligno. Los cambios de
metaplasia escamosa sugieren una transformacion del
quiste, cambios hacia la transformacion y/o diferencia-
cion de craniofaringioma de tipo papilar®. Otros
hallazgos histolégico que hace pensar en una transfor-
macion y/o diferenciacion hacia craniofaringioma es la
presencia de células cilindricas ciliadas?®.

No obstante, la presencia de cristales de
colesterol, con abundantes hemosideréfagos nos hace
pensar en apoplejia hipofisiaria?. La presencia de es-
tructuras glandulares nos habla de coexistencia con
adenoma hipofisiario®2.

Se considera que la presencia de cristales de
colesterol, de células gigantes y de hemosideréfagos
podria ser debida a apoplejia o infartos secundarios
en el seno de un adenoma de hipofisis®S. Recién se
ha descrito la asociacion de estos elementos como
parte de quiste roto en proceso de reparacion ante la
ausencia de adenoma hipofisiario.
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