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El quiste de la bolsa de Rathke (QBR) es una entidad benigna de crecimiento lento que proviene
del remanente del ectodermo primitivo. Presenta un origen comun con los adenomas hipofisarios
(AH), sin embargo, la presentacion sincronica de un AH y un QBR es infrecuente. Presentamos el caso de una
mujer de 41 afos con enfermedad de Cushing. Se realizé resonancia magnética con el hallazgo de dos lesiones
en region selar. Se hizo un abordaje transnasal endoscépico, con exéresis completa de ambas. El informe de
anatomia patoldgica reveld un AH corticotropo y un QBR. Tuvo una remisién clinica analitica endocrinolégica
a los seis meses postquirdrgicos. Ante el hallazgo de una imagen quistica a nivel selar concomitante con un
adenoma hipofisario, debe ser considerada la posibilidad diagnéstica de un QBR.
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Abstract Collision sellar lesions: pituitary adenoma and Rathke cleft cyst. Rathke’s cleft cyst (RCC)
are a slow-growing, benign, cystic lesions that arises from the remnants of the primitive ectoderm
and Rathke’s pouch. They present a common origin with pituitary adenomas (PA), however, the concomitant
presentation of a PA and a RCC rarely occur. We present a case of a 41-year-old female with Cushing’s disease.
Magnetic resonance imaging (MRI) showed two synchronic lesions in the sellar region. An endoscopic transnasal
approach was performed, with complete excision of both. The histological studies revealed an ACTH secreting
PA and a RCC. The patient presented clinical and endocrinological remission six months after surgery. With the
presence of cystic lesion at the sellar region, and the concomitant finding of a pituitary adenoma, RCC should
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be considered.

Key words:
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Los adenomas hipofisarios (AH) son lesiones benig-
nas, que se originan de la adenohipdfisis a través de
expansion clonal de un linaje celular hipofisario, siendo
los tumores mas frecuentes a nivel selar'.

Los quistes de la bolsa de Rathke (QBR) son lesiones
de crecimiento lento, en donde se cree que su origen em-
briolégico proviene del remanente de la bolsa de Rathke.
Esta ultima da origen al esbozo anterior hipofisario. Son
primariamente intraselares, un tercio de ellas pueden
tener extensién supraselar. Suelen ser asintomaticos o
hallazgos incidentales, encontrandose en el 13 al 22% de
las necropsias?. El prondstico suele ser excelente, aunque
pueden recidivar, la exéresis completa de la lesion suele
llevar a la curacion®.
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Pese al hipotético origen embrionario en comun, la
presentacion sincronica de un adenoma hipofisario y
un QBR es muy infrecuente. La incidencia de ambas
lesiones concomitantes varia del 0.5 al 1.7%*. Al dia de
la fecha, solo hay comunicados 35 casos con confirma-
cion histopatoldgica. De estos 35, solo 2 de ellos fueron
adenomas corticotropos junto a QBR, en donde ambos
casos debutaron con sindrome de Cushing*. En nuestro
trabajo presentamos el caso de una mujer con sindrome
de Cushing secundario a un microadenoma hipofisario
secretor de ACTH asociado a un quiste de la bolsa de
Rathke, que a diferencia de los publicados en la bibliogra-
fia previa presentd remision temprana de la enfermedad
(6 meses vs. 55 meses)®.

Caso clinico

Mujer de 41 afios es derivada a nuestra institucion por un
cuadro de 5 afios de evolucién caracterizado por hipertensién
arterial, aumento de peso llegando a la obesidad mérbida (IMC
38), dislipemia e hipermenorrea. Al examen fisico, presentaba
plétora facial, giba de bufalo, obesidad central y estrias rojo
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violaceas. El laboratorio evidencié hipercortisolismo bioquimi-
co confirmando el sindrome de Cushing ACTH dependiente
(cortisol libre urinario 242 ug/dl 24 h, cortisol en saliva 23h
20 ug/dl, test de Nugent 9.2ug/dl).

Se realizé una resonancia nuclear magnética (RNM) de
region selar con contraste 3 Tesla, la cual mostré dos peque-
fas lesiones ovoides, una basal anterior en la adenohipdfisis,
y otra posterior en la neurohipdfisis. La lesién anterobasal
presentaba sefial intermedia en T1 y T2, con menor realce
postcontraste respecto al resto de la glandula y en la lesion
posterior podia verse una sefal discretamente elevada en
T1 y baja en T2, sin realce postcontraste (Fig. 1). Como
impresion diagnostica, la lesion anterior podria corresponder
a un microadenoma, y la lesion posterior a un quiste de la
bolsa de Rathke®.
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Se indic6 cirugia endoscépica transesfenoidal para tra-
tamiento de enfermedad de Cushing’. Durante la cirugia,
una vez realizada la apertura dural, se evidencié una lesién
friable blanco-amarillenta que se envié a anatomia patolo-
gica en diferido. En la region posterior correspondiente a la
neurohipdfisis se visualizé otra lesion grisdcea de caracteris-
ticas mucoides que también se envié a anatomia patoldgica
(Fig. 2). Se realizé la exéresis macroscopicamente completa
de ambas lesiones.

La paciente evolucioné favorablemente y fue dada de alta
al tercer dia postoperatorio.

En la anatomia patoldgica se distinguieron con claridad dos
lesiones distintas. En la primera de ellas, al realizar el examen
microscopico, se evidencié proliferacion neoplasica constituida
por células de citoplasma escasamente granular y nucleos

Fig. 1.— Resonancia nuclear magnética preoperatoria de regioén selar, con contraste. A: se
observa en el corte sagital dos pequefas lesiones ovoides en la hipdfisis, una basal anterior
y otra posterior. B: en el corte coronal a nivel de la adenohipdfisis, se evidencia una lesion
anterobasal con menor realce postcontraste respecto al resto de la glandula. C: corte a
nivel de la pars intermedia y neurohipdfisis, donde se evidencia otra lesién, levemente

hiperintensa en T1, sin realce postcontraste

Fig. 2.— Imégenes intraoperatorias de la exéresis por via transefenoidal de ambas lesiones.
A: luego de la apertura dural se evidencia lesion blanco amarillenta friable, tipica de
adenoma. B: levantando levemente la glandula hacia superior, en la derecha del paciente
se evidencia una lesién grisacea de caracteristicas mucoides, patognomonica de quiste

de la bolsa de Rathke
— A—
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hipercrométicos esféricos con leve anisocariosis. Disposicién
organoide. PAS: positivo en las célulasneoplasicas. Se midie-
ron los siguientes marcadores por inmunohistoquimica: p53
negativo; ACTH positivo; TSH, GH, FSH, LH, PRL: negativos;
KI 67: 1%. Se llegd al diagndstico de adenoma corticotropo.

En el examen microscépico de la segunda lesion se evi-
dencié una pared fibrosa de quiste tapizada por monocapa de
células cubicas. Ademas, se reconocieron grupos de células
de aspecto epitelial dispuestas en nidos y células caliciformes
con material mucoide. La inmunohistoquimica fue positiva
para citoqueratina y EMA. Se realizé diagndstico de quiste
de la bolsa de Rathke.

En los examenes ulteriores, a los 6 meses postoperatorios,
se realiz6 RNM con contraste sin evidenciar lesiones intra-
selares e indemnidad de glandula pituitaria. Los pardmetros
de laboratorio se normalizaron: cortisol en saliva < 0.05
ug/dl; ACTH 19 pg/l; cortisol libre urinario 13 ug/24 horas;
cortisol plasmatico matutino 18.6 ug/dl. La mejoria clinica
fue significativa con la desaparicion de los estigmas clinicos
preoperatorios y un descenso de peso de 40 kilos (previo
108 kg, actual 68 kg)®.

Discusion

La presentacion sincronica de un adenoma hipofisario
y un QBR es rara®. Se cree que podrian presentar un
origen embrionario en comun. Durante la embriogéne-
sis, en la tercera o cuarta semana del desarrollo, se
forma el esbozo de la bolsa de Rathke, el cual deriva
del ectodermo primitivo, puntualmente del estomodeo,
una invaginacion del ectodermo situada en el intestino
anterior que dara origen a la boca. La pared anterior y
posterior dan origen a los I6bulos anterior e intermedio
de la glandula pituitaria. El lumen residual que queda
entre ambos lobulos se denomina hendidura de Rathke.
A veces, ésta puede persistir y formar el llamado quiste
de la bolsa de Rathke. La bolsa de Rathke se extiende
cranealmente para formar el conducto craneofaringeo.
La obliteracion de dicho conducto esta asociado a la
involucion de la bolsa. La falla en la obliteracion del lu-
men del conducto resulta en el desarrollo del quiste. Los
remanentes del canal craneofaringeo dan un espectro
de distintas lesiones quisticas desde craneofaringiomas
hasta los llamados quistes de la bolsa de Rathke®. Sin
embargo, evidencia reciente indica que la bolsa de
Rathke deriva de la cresta neural anterior, inmediata-
mente anterior a las células de la cresta neural que
desarrollaran al hipotalamo y la hipofisis posterior. En
la séptima semana de vida, la adenohipdfisis primitiva
se separa de la cavidad oral. Las células primitivas se
diferencian en linajes celulares especializados dedicados
a la produccién y secrecidon hormonal. Varias teorias
asocian el desarrollo en comun que podrian tener el QBR
y los AH. Igualmente, se requieren mas estudios para
determinar si existen hallazgos moleculares subyacentes
en la patogénesis comun entre los quistes de la bolsa
de Rathke y otras lesiones quisticas selares*. Pese a
ello, la presencia de un AH y un QBR es relativamente
infrecuente.
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Los QBR suelen presentar diversos tamafos, posicio-
nes variables en la silla turca ya sea intra o supraselares,
e intensidad en las diferentes secuencias de la RNM. Mu-
chas veces es dificil realizar el diagndstico cuando existen
lesiones sincrénicas selares junto a un adenoma. Sin
embargo, cuando se detecta un quiste que no realza tras
la inyeccién de contraste junto a un adenoma hipofisario,
se debe considerar al QBR como un posible diagnéstico.
Las lesiones quisticas selares incidentales también pue-
den atribuirse a craneofaringiomas quisticos, adenomas
pituitarios quisticos 0 hemorragicos, quistes aracnoideos
o quistes de la pars intermedia. También es dificil determi-
nar cuando existen dos lesiones selares, cual de ellas esta
causando los sintomas. Clasicamente, se sabe que los
adenomas secretores de hormonas o funcionantes gene-
ralmente suelen presentarse en estadios mas tempranos
causando sintomas por alteraciones endocrinolégicas’™.
En cambio, los adenomas no funcionantes usualmente
son asintomaticos hasta que crecen lo suficiente como
para causar déficit neuroldgico por compresion local de
estructuras neurovasculares adyacentes''. Esta Ultima
caracteristica la comparte con los QBR con extension
supraselar que comprime el quiasma optico, y cuando esto
sucede, es muy dificil de determinar cudl es el causante
de la sintomatologia del paciente.

Realizamos una revision bibliografica del tema de
todas las publicaciones indexadas en Medline/Pubmed y
la base de datos Cochrane, con los términos: “adenoma
hipofisario”, “quiste de la bolsa de Rathke”, “lesiones
selares sincrénicas”. Como resultado, solo encontramos
35 comunicaciones en la literatura de QBR y adeno-
mas hipofisarios sincrénicos. Hay una gran variedad
de lesiones sincrdnicas identificadas junto a adenomas
hipofisarios. El término acufiado para esto es “colisiéon
de tumores selares”, el cual representa a dos tumores
morfolégica e histolégicamente distintos adyacentes o
adheridos entre si*.

Koutourousiou y col. realizaron un trabajo retrospectivo
analizando la histologia de 548 pacientes operados por
adenomas hipofisarios por via transnasal endoscopica,
encontrando solo 8 casos de pacientes con lesiones sin-
cronicas selares (1.46%), y 2 de los 8 fueron QBR (0.74%).
Es importante destacar que, en todos los casos, los ade-
nomas hipofisarios fueron los causantes de la clinica del
paciente*. En un gran estudio clinico-patolégico de 464
casos®, la tasa de coincidencia fue del 1.7%. Ademas, en
esta revision encontraron 13 prolactinomas, 9 adenomas
somatotropos, 3 mixtos y 5 no funcionantes, y solo 2 de
los 32 casos de adenomas y QBR fueron secretores de
ACTH.

Solo Bader y col."?describen un caso en donde ambas
lesiones, un adenoma somatotropo y un QBR producen
sintomas de forma simultanea. En dicho caso, el ade-
noma era responsable de la acromegalia, y el QBR pre-
sentaba extensién supraselar y compresion quiasmatica
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generando defectos campimétricos. Habitualmente, los
adenomas suelen ser los causantes de los sintomas, y
el @QBR es un hallazgo incidental, como lo es en el caso
que presentamos. Solo un tercio de los QBR presenta
extension supraselar, y generalmente tiene tamano
pequefo.

El abordaje de eleccion para tratar ambas lesiones
es el transesfenoidal, ya sea de forma microscopica o
endoscépica'®. Existe una tendencia a preferir el uso de
la cirugia endoscépica para tratamiento de adenomas
pituitarios incluyendo a tumores de mayor tamafo'™.
Aunque la endoscopia puede implicar menor tiempo de
internacion hospitalaria en comparacion con la cirugia mi-
croscopica, el grado de reseccion tumoral total, necesidad
de adyuvancia y mortalidad a corto plazo son similares
entre una técnica y la otra'.

Como conclusiones, podemos establecer que la
prevalencia de adenomas hipofisario y QBR es extre-
madamente baja. No existe ningun trabajo al dia de la
fecha que haya propuesto mecanismos fisiopatoldgicos
y asociaciones entre ambas lesiones.

Ante el hallazgo de un quiste selar que no realza tras
la inyeccién de contraste junto a un adenoma hipofisario,
se debe considerar al QBR como un posible diagndstico.

El abordaje transesfenoidal endoscdpico es el gold
standard para la exéresis de ambas lesiones.
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