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RESUMEN

Es una lesién quistica que surge del remanente epitelial de la bolsa de Rathke, casi siempre su diagnoéstico es un hallazgo
incidental ya que en la mayoria de los casos es asintomatico. Cuando se manifiesta se debe a que ha aumentado lo suficiente su
volumen hasta comprimir estructuras vecinas causando cefalea, alteraciones visuales y disfuncién pituitaria. En su mayoria
ocurre en adultos entre la cuarta y quinta década de vida. Presentamos el caso de una paciente femenina de 9 afios de edad
que consult6 por talla baja al servicio de endocrinologia, por lo cual se inici6 tratamiento con hormona de crecimiento y se
solicit6 una resonancia magnética nuclear (RMN) la cual reporté quiste de la bolsa de Rathke versus adenoma hipofisario.

Palabras clave: cefalea, enfermedades de la hipdfisis, insuficiencia de crecimiento, quistes del sistema nervioso central, quiasma 6ptico.

ABSTRACT

Rathke pouch cysts are epithelium-lined cysts arising from the embryological remnants of Rathke’s pouch. They are
usually incidentally identified since the majority are asymptomatic. They become symptomatic when they enlarge enough
to compress neighbor structures causing headache, visual disturbances and pituitary dysfunction. They occur mostly in
adults in the fourth to fifth decades of life. A case is presented in a 9-year-old female patient who consulted for growth
retardation to the endocrinology service. She was treated with growth hormone and a magnetic resonance imaging (MRI)
scan reported Rathke’s pouch cyst versus pituitary adenoma.
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INTRODUCCION

El quiste de la hendidura de Rathke es una lesién benigna

que aparece como remanente epitelial del ectodermo en el
periodo de embriogénesis, suele ser asintomatico por lo cual
no se ha logrado establecer una prevalencia clara, aunque se
propone que puede estar entre 11 y 22% cifras obtenidas
por medio del analisis de glandulas hipofisarias en multiples
autopsias.'?

Su presentaciéon clinica mas frecuente consiste en
cefalea, alteracién visual por compresiéon del quiasma
optico y disfuncién adenohipofisaria, sintomas que se
producen al aumentar el tamano del quiste lo suficiente
para comprimir estructuras adyacentes. Aunque es mas
frecuente en hombres, se diagnostica mas en mujeres ya
que las manifestaciones son mas floridas, en especial las
hormonales. La herramienta diagndstica de eleccion es la
resonancia magnética’ y el tratamiento se basa en el drenaje
quirtrgico del quiste, el cual sélo esta indicado en caso de
que sea sintomatico.”

PRESENTACION DEL CASO

Nifna de 9 afios de edad que es llevada a consulta por
talla baja. Los antecedentes refieren nacimiento por parto
eutécico a término, talla 47 cm y peso de 2700 g, buena
actividad fisica durante los fines de semana, ingesta
alimentaria adecuada para su edad, talla de la madre 150 cm,
talla de padre 170 cm, quien refiere utilizar clorfeniramina
y beclometasona nasal para rinitis alérgica y hospitalizacion
hace 3 aflos por neumonia. Dentro del examen fisico se
evidencié paciente con peso 18 kg, talla 116 cm, medicion
de segmento inferior de 62.5 cm, envergadura de 121 cm y
Tanner de A1IMI1P1. El resto del examen fisico es normal,
trae un carpograma tomado cuando tenia 6 afios que mostr6
edad de 3 afos y medio. Se solicitaron los laboratorios que
se enumeran en la tabla 1.

Tabla 1. Examenes de laboratorio

TSH 1.43 pul/L 0.5-4pulL
T4 libre 1.33 ng/dl 0.7 -1.24 ng/dl
Somatomedina C 87.6 ng/ml 109 - 524 ng/ml
Prueba de clonidina (inicio) GH: 1.28 ng/ml

Prueba de clonidina (60 min) GH: 22.9 ng/ml

Prueba de clonidina (90 min) GH: 6 ng/ml

La paciente acudié a nueva valoracién un afio después,
cuando tenia 10 afios y 4 meses de edad y estaba en manejo
con somatotropina 10 mg/1.5 ml con aplicacién de 0.9 mg/
sc dia, con crecimiento de 1.5 cm en los dltimos 4 meses,
Tanner de A1T2P1, no menarquia, ultimo cambio de zapatos
hace 2 meses y el nuevo carpograma corresponde a una edad
de 9 afos y 8 meses.
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Trajo a la consulta un reporte de RMN contrastada
(figuras 1 A y B) de silla turca solicitada por el servicio de
pediatria, compatible con remanente de bolsa de Rathke
versus adenoma hipofisario, ubicado entre la adeno y la
neurohipdfisis. Se orden6 RMN contrastada de control en 6
meses y continuar con hormona de crecimiento.

Figuras 1 A y B. RNM cerebral en corte coronal y sagital. Las
flechas muestran un quiste de Rathke.

DISCUSION

El quiste de la hendidura de Rathke es una formacién
quistica que proviene de la persistencia de un remanente
embriolégico del ectodermo formado en la cuarta semana de
gestacion, que tiene como principal funcién el desarrollo de
laadenohipdfisis junto con la pars intermedia y su separacion
de la neurohipdfisis formada a partir del infundibulo.

La bolsa de Rathke se extiende en sentido caudal para
fusionarse con el infundibulo alrededor de la octava semana
de gestacion, dando lugar al conducto craneofaringeo.’ Esta
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estructura después de la proliferaciéon anterior y posterior
de la hipdfisis se oblitera generando en primera instancia la
aparicion de la hendidura de Rathke que sera ocluida por
células de epitelio columnar o cuboidal. La alteracion de
este proceso genera acumulacién de secreciones mucoides
causando dilatacién quistica.®

Los quistes de la hendidura de Rathke por loregular cursan
asintomadticos y se encuentran como hallazgo incidental o
bien en autopsias de adultos hasta en un 11-22%.> Los que
originan sintomas son la minoria y estan en relacién directa
con el tamafo de la lesién y su extensién supraselar, dado
que al adquirir un tamafio considerable comprimen las
estructuras adyacentes y causan manifestaciones que en los
adultos suelen ser cefaleas frontales episoédicas presentes en
44-81% de los casos sintomaticos y disfuncion hipofisaria
encontrada en 30-60% de los pacientes. Es necesario
recalcar que la alteraciéon hipofisaria no se produce en
todos los casos por compresion del quiste sobre la glandula,
también puede ser causada por un proceso inflamatorio
crénico inducido por la lesiéon sobre la adenohipdfisis, lo
cual lleva a alteracién en la produccién hormonal. En estos
casos el prondstico no es tan favorable ya que es imposible
recuperar la funcién de la gldndula posterior al drenaje del
quiste, a diferencia de lo que ocurre cuando los sintomas son
causados solo por el efecto compresivo que ejerce la lesion.
Por dltimo, dentro de las manifestaciones se encuentran
alteraciones del campo visual por compresién del quiasma,
reportandose en 11-67% de los casos sintomaticos.” El
quiasma Optico se encuentra a 10 mm de la silla turca,
por tanto el aumento del didmetro del quiste mayor que
esta cifra llevard a alteraciéon del campo visual bilateral
representada como hemianopsia heterénima o bitemporal,
pérdida de la esteropsis, diplopia por compresiéon de los
nervios 6culomotores, nistagmo y/o fotofobia.®

En la poblacién pediatrica es infrecuente que se presente
de manera sintomdtica ya que no ha trascurrido suficiente
tiempo para que el quiste aumente su tamafio y logre generar
efecto compresivo, pero cuando se manifiesta, dentro de
las quejas principales se encuentra baja estatura (37%)
y cefalea (25.9%).3 La talla baja se asocia con frecuencia
con déficit de hormona de crecimiento y pubertad precoz
central. El 45-60% de los nifios que presentan quiste de
la hendidura de Rathke desarrollan anomalias endocrinas.?

Se ha encontrado en estudios posmortem que existe una
relacion hombre/mujer de 30:7,' pero se diagnostica con
mayor frecuencia en mujeres dado que su sintomatologia
llega a ser mas florida y por ello consultan mds a
menudo; en mujeres premenopdusicas se encuentran
galactorrea e irregularidades menstruales que pueden
llegar hasta amenorrea; en cuanto a las posmenopausicas
los sintomas se caracterizan por panhipopituitarismo y
fatiga, comparandola con los hombres quienes presentan
hipogonadismo y disminucién de la libido.®

En los casos de panhipopituitarismo las manifestaciones
mas comunes son retraso en el crecimiento causado por

reduccién de la produccién de hormona de crecimiento,
hipotiroidismo central caracterizado por disminucién en la
produccién o liberacion de TSH, hipogonadismo por baja de
LH yFSH, laescasa produccién de ACTH llevaa insuficiencia
suprarrenal aguda y en ultima instancia la produccién de
PRL se ve alterada ocasionando hiperprolactinemia.

Dentro de las manifestaciones menos frecuentes se
encuentra la diabetes insipida central causada por
disminucién en la produccién y/o secrecién de hormona
antidiurética, con sintomas como polidipsia y poliuria
llevando a deshidratacién y shock hipovolémico.” Otra
presentacién poco comun es la apoplejia pituitaria, la cual
se caracteriza por un cuadro clinico consistente en cefalea,
cambios en la agudeza visual, vomito, oftalmoplejia y
alteracién del estado de conciencia.® Por tlltimo la meningitis
aséptica se presenta con signos de irritacién meningea
y la puncién lumbar revela liquido de caracteristicas
inflamatorias.”

La resonancia magnética (RM) es la imagen de elecciéon
para el diagndstico siendo superior a la tomografia axial
computarizada (TAC), determinando de manera mas precisa
la extension del quiste y su relacion con la arteria carétida
interna y los senos cavernosos, ademds de una mayor
resolucion de contraste. Es caracteristica la masa selar o
supraselar esférica bien circunscrita, que en cerca de la
mitad de los casos son hiperintensas en T1, mientras que el
resto son hipointensas. En T2, el 70% son hiperintensas y
30% no. Por lo regular la lesién no resalta con el medio de
contraste. Para descartar otras posibilidades diagnosticas se
usa la TAC, ya que tiene mayor sensibilidad en la detecciéon
de calcificaciones que puede sugerir un craneofaringioma,
el cual es el principal diagnéstico diferencial, o adenomas
hipofisarios.'

En cuanto al tratamiento se propone reseccion quirtrgica
en pacientes sintomadticos, que se puede realizar por
craneotomia abierta la cual se reserva para quistes de gran
tamafio o el abordaje transesfenoidal que es de eleccion,
ya sea mediante microcirugia o por via endoscépica.
Comparando las dos opciones transesfenoidales se prefiere
la técnica endonasal endoscépica, pues ha demostrado un
mejor resultado quirurgico con menor recidiva (8-14%)
gracias a que las estructuras se visualizan directamente
con una mejor resolucioén, versus la técnica microscopica
que muestra un mayor porcentaje de recidiva (14-25%).
La técnica de craneotomia abierta se ha desplazado a lo
largo de los afios dada su reseccién poco selectiva, ya que
la técnica quirtrgica propone la extracciéon del quiste con
su capsula, lo cual lesiona células glandulares hipofisarias
sanas aumentando el riesgo posoperatorio de presentar
disfuncién endocrina, casi siempre con diabetes insipida.’

El tratamiento conservador es el adecuado con control
clinico anual por 5 afios consecutivos, realizando RMN
de control en los 1, 3 y 5 ante la ausencia de sintomas
compresivos, con seguimiento exhaustivo cada afio por los
siguientes 5. Se ha descrito en pocos casos la involucién
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espontanea del quiste en pacientes con tratamiento
conservador, atribuyéndose a reabsorcion o ruptura
repetida generada por procesos inflamatorios crénicos.
Hasta el momento en la literatura no se ha encontrado que
el quiste de la hendidura de Rathke pueda llegar a tener
riesgo de malignidad."

Algunos autores describen recidivas del 16 a 18% en
pacientes posquirurgicos, sugiriendo el manejo conservador
posterior hasta que se presente sintomatologia compresiva
importante. Como opcién en quistes recurrentes de gran
tamafio se ha planteado la radioterapia.” Un estudio japonés
encontré que 15,9% de los quistes de la hendidura de
Rathke disminuyeron de forma espontanea su tamafio con
terapia de reemplazo con glucocorticoides.®

CONCLUSION

El quiste de la bolsa de Rathke es una lesién que en la
actualidad se encuentra subdiagnosticada al tener un curso
casi siempre asintomdtico, por lo tanto es dificil definir
su prevalencia y los datos que existen son resultados de
publicaciones con base en autopsias o estudios radiolégicos
de cohorte. Cuando se encuentra una imagen sugestiva la
conducta dependera si el paciente se encuentra sintomatico
o no, en el primer caso el quiste deberd ser drenado y en
el segundo se recomienda el seguimiento clinico y con
neuroimagenes. Posterior a la reseccién quirturgica la tasa
de recidiva no es alta, en estos casos se ha planteado la
alternativa de radioterapia.
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