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Presentacién de caso

Quiste del rafe medio. Presentacidon de un caso en edad pediatrica

Median raphe cyst. Presentation of a case during paediatric age
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Los quistes de rafe medio perineal son lesiones congénitas poco habituales en la practica médica, siendo
particularmente infrecuentes en la infancia. En su etiopatogenia se consideran defectos del desarrollo
embrioldgico y constituyen un tipo infrecuente de disembrioplasia. El objetivo de este estudio es presentar
un caso de quiste del rafe medio y comentar sobre aspectos embrioldgicos, diagndsticos y opciones
terapéuticas. Se trata de un nifio de 7 afios de edad con lesidn asintomatica, que se extendia desde el
escroto hasta el ano, de 3 afos de evolucidn. Se realizé la extirpacion quirurgica del quiste con la
confirmacién histopatoldgica. Los quistes de rafe medio son benignos y poco frecuentes. El tratamiento
consiste en la exéresis quirdrgica cuando dan sintomatologia, o por motivos estéticos.
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Perineal median raphe cysts are uncommon congenital lesions in medical practice, being particularly rare
during childhood. In their etiopathogenesis they are considered defects of embryologic development and
constitute an uncommon type of dysembryoplasia. The aim of this study is to present a case of median

ABSTRACT

raphe cyst and to comment on embryological aspects, diagnosis and therapeutic options. The patient was
a 7-year-old boy with an asymptomatic lesion, extending from the scrotum to the anus, of 3 years of
evolution. Surgical excision of the cyst was performed with histopathological confirmation. Median raphe
cysts are rare, benign, and the treatment consists of surgical removal when they cause symptoms or for
aesthetic reasons.
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Introduccion

El quiste del rafe medio fue descrito inicialmente por Mermet en 1895.(1) Se puede localizar en cualquier
punto entre el meato uretral externo y el ano, incluidos la parte ventral del pene, el rafe escrotal y el
rafe perineal, con predominio cerca del glande del pene.? QOcasionalmente pueden dar lugar a la
formacién de una estructura alargada, denominada canal longitudinal del rafe medio.? Son usualmente
asintomaticos y se detectan en la primera década de la vida, con presentaciones clinicas sintomaticas en
la segunda y tercera década.*3)

En su etiopatogenia se consideran defectos del desarrollo embrionario, que constituyen un tipo
infrecuente de disembrioplasia. Clinicamente se caracteriza por uno o varios quistes de contenido claro,
cuyo tamafio oscila de pocos milimetros a mas de 7 cm. Generalmente son asintomaticos durante
muchos afios, sin alterar la funcidn urinaria o sexual.®

El objetivo del presente articulo es presentar un caso de quiste del rafe medio y comentar sobre aspectos
embriolégicos, diagndsticos y opciones terapéuticas.

Presentacion del caso

Paciente de 7 anos de edad, con antecedentes de problemas de salud. Asistid a la consulta externa de
urologia por presentar una lesién tumoral alargada, movible, de consistencia blanda, con unos 7 cm de
longitud, que se extendia del escroto al ano por todo el rafe medio, y tenia 3 afios de evolucidn. El resto
de los 6rganos genitales eran normales (fig.1).

Bajo anestesia general se efectud extirpacion, con aspecto macroscopico multiloculado, como se aprecia
en la pieza quirurgica durante la intervencion y después de extirpada (fig. 2 y 3).

El estudio histolégico mostré una cavidad quistica multilocular, con contenido liquido-mucoso de color
marrdn claro, revestida parcialmente por un epitelio pseudoestratificado y escamoso. Dos aios después
del tratamiento quirdrgico, el paciente estd asintomatico y sin recidiva.

Fig. 1 - Aspecto macroscépico externo del quiste del rafe medio.
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Fig. 2 - Transoperatorio en quiste del rafe medio.

Fig. 3 - Quiste del rafe medio después de exéresis quirurgica.

Discusion
Se ha descrito, a través de varios nombres, una misma entidad: quistes mucosos de pene, quistes
genitoperineales de rafe medio, quistes parameatales, hidrocistoadenoma, cistoadenoma apocrino,
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quiste uretroide, etc.(?) Sin embargo, como todos ellos tienen caracteristicas clinicas e histoldgicas
similares, hoy se les denomina en conjunto como quistes del rafe medio (QRM).

Los QRM son lesiones de facil diagndstico clinico, congénitas, aunque no se diagnostican en el momento
del nacimiento, pues tardan muchos aflos en manifestarse o hacerse evidentes. Suelen ser silentes sobre
todo cuando son pequeiias, pero algun estimulo, a veces un traumatismo o una infeccion, provoca su
crecimiento y la aparicidn de los sintomas.34

Se han propuesto tres teorias diferentes para su patogénesis. Una, el desarrollo de restos uretrales
debido a un defecto en la fusion de pliegues uretrales.® Otra, el desarrollo ectdpico de las glandulas
periuretrales de Littré,?# y por ultimo la formacién anémala de nidos de células epiteliales del epitelio
columnar uretral.>®)

Su diagnéstico no suele plantear dificultades. Se caracteriza por la aparicion de nddulos perlados o
quisticos, rellenos de un material mucoide translicido, que puede localizarse en todo el recorrido del
rafe medio (zona ventral del glande, cara ventral del pene y hasta la zona perianal). Suelen ser
asintomaticos en un 75 % de los casos.®7)

La clinica suele ser escasa. Si el tamafio es grande, pueden acudir por molestias perineales. En otros casos
el paciente consulta por motivos estéticos o para que se le diagnostique o aconseje, aunque no tenga
ningun sintoma. En nifios puede existir un subregistro en el diagndstico, debido a que se plantea una
edad media al diagndstico de 24,6 afios.”) No obstante, se han reportado sintomas como disuria,
frecuencia miccional, desviacién del chorro, infeccién y hematuria. En adolescentes y adultos puede
aparecer la hematospermia y dificultad en la funcién sexual.!

El diagndstico clinico del quiste del rafe medio debe diferenciarse de otras entidades como los quistes
de inclusién epidérmicos, lipomas, tumores gldmicos y el quiste dermoide. Cuando se presenta a nivel
escrotal se debe descartar que se trate de diverticulos uretrales./¥ Otros autores han descrito la
cistadenoma apocrino, los quistes de inclusidn epidérmica, la enfermedad pilonidal y otras lesiones
quisticas genitales.®

La histopatologia de la lesién abarca un amplio espectro, que incluye epitelio columnar estratificado,
pseudoestratificado y escamoso, remedando el epitelio de la uretra masculina.®® Se han descrito tres
patrones histoldgicos: tipo uretral presente en el 70 % de los casos, con epitelio similar al uretral; tipo
epidermoide, constituido por epitelio escamoso, que se da en el 10 % de los casos; y tipo mixto formado
por una mezcla de los anteriores.(®

El estudio histolégico usualmente revela la presencia de una cavidad quistica irregular, revestida por un
epitelio que se corresponde al de la porcién de la uretra de la que surge. Esto es el epitelio estratificado
escamoso no queratinizante, en la parte distal (origen ectodérmico), y el epitelio pseudoestratificado
columnar, cuando surge a partir del resto de la uretra (origen endodérmico). 0
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Con respecto a su tratamiento, se han reportado resoluciones espontaneas. En otros casos, con quistes
de pequefio tamafo en nifios asintomaticos, se ha mantenido una conducta expectante. En algunos
pacientes se ha realizado aspiracion del quiste que se asocia con recurrencias.!)

Aunque no se han descrito cambios premalignos en los QRM, se considera que la terapia de eleccidn
debe ser la extirpacién quirurgica electiva para prevenir episodios de sobreinfeccion o molestias locales
derivadas de su localizacion y tamafio.®”) En aquellos QRM con grandes trayectos subepiteliales estd
indicada la reseccién completa de todo el seno dérmico para evitar las recidivas locales como sucedié en
nuestro paciente.(®711)

En general no hay reportes de complicaciones en la literatura revisada, a excepcidon de unas pocas como
la formacién de una fistula uretrocutdnea en un quiste mucoso ventral del rafe medio.'? En la literatura
consultada, solo se han reportado alrededor de 200 casos de quistes del rafe medio, con localizaciones
en pene, perineo, meato y escroto.) Asimismo, solo se encontré una publicacién nacional de 2015, que
muestra un quiste del rafe medio del pene en un paciente de 28 afios.*® Por lo que este estudio describe
al primer paciente en edad pediatrica.

Conclusion

Los quistes del rafe medio son poco frecuentes. Es una patologia benigna y su etiologia no estd
completamente aclarada. El tratamiento consiste en la exéresis quirdrgica, cuando dan sintomatologia
0 por motivos estéticos. Si son asintomaticos y pequefios, la abstencion terapéutica puede ser una
opcioén.
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