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Lesiones quisticas de linea media de base de craneo anterior

Cystic lesions in midline of anterior skull base

Thomas Schmidt P', David Astudillo 0%, Jaime Pinto V3, Francisco Mucientes H*, Loreto Spencer L*.

RESUMEN

Las lesiones quisticas en linea media del segmento posterior de la base de crdneo
anterior corresponden mayoritariamente a malformaciones congénitas, cuya ubicacion
puede ser selar, supraselar o intraesfenoidal. Generalmente asintomaticas, pueden pre-
sentar sinfomas determinados por su crecimiento y/o el compromiso mecanico sobre
las estructuras adyacentes. Su diagndstico suele realizarse producto de un hallazgo
imagenoldgico o endoscdpico, constituyendo la resonancia magnética la mejor alterna-
tiva ante una aproximacion diagndstica inicial. Estas lesiones quisticas presentan un
comportamiento benigno y no todas requieren un manejo quirtirgico, siendo suficiente
en la gran mayoria de ellas, un seguimiento clinico. La necesidad de cirugia deberd
decidirse en cada caso y depende principalmente de la sintomatologia producida por la
compresion de estructuras vecinas e hipertension endocraneana. El abordaje quirdrgico
endoscdpico extendido es el método resectivo de eleccion.

Presentamos una serie de casos clinicos, correspondiente a cinco pacientes con
lesiones quisticas en linea media de base de crdaneo anterior. Tanto la sintomatologia
como el diagndstico etioldgico tuvieron una presentacion diversa en la serie expuesta;
independiente de lo cual, todos fueron manejados exitosamente por cirugia endoscopica.

Presentamos finalmente, una propuesta de diagndstico inicial, basado en el estudio
imagenoldgico con resonancia magnética de estas lesiones.

Palabras clave: Quiste base crdneo anterior, bolsa Rathke, craneofaringioma, quiste
Thornwald, quiste neuroentérico, mielomeningoceles.

ABSTRACT

Cystic lesions in the midline of the anterior skull base are rare and mostly congenital
malformations. Usually asymptomatic, symptoms can be determined by their growth
ana/or mechanical compromise on adjacent structures. The diagnosis is usually the result
of imaging or endoscopic findings, MRI is the best alternative for the initial diagnostic
approach. These cystic lesions are benign xx and not all require a surgical management.
Some of them require a watchfull follow up. If they need surgery the expanded endoscopic
approach is the method of choice in our hands.
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We present a case series, correspondent to five patients with cystic lesions in the
midline of the skull base. All these were successfully managed by an extended endoscopic

approach.

Finally, we presented a proposal for initial diagnosis approach, based on the MR/

findings of these lesions.

Key words: Cyst skull base, Rathke pouch, Craniopharyngioma, Thornwald cyst,

Neurenteric cyst, meningoceles.

INTRODUCCION

La nasofaringe se extiende desde la base del
craneo hasta el paladar blando. Embrioldgicamente
corresponde al extremo rostral del intestino ante-
riory tiene su origen en las tres capas embrionarias:
ecto, meso y endodermo.

Los quistes nasofaringeos corresponden
mayoritariamente a malformaciones congénitas. Ge-
neralmente se presentan de manera asintomatica,
siendo diagnosticados durante la adolescencia o la
adultez, como resultado de un hallazgo
imagenoldgico o endoscopico durante el estudio
radioldgico del craneo. No todos requieren un ma-
nejo quirdrgico, siendo suficiente en la gran mayo-
ria un seguimiento clinico-radioldgico de las lesio-
nes. Quistes voluminosos, que determinan compro-
miso obstructivo a nivel de la via aérea, trompa de
Eustaquio, dolor, hemorragia o compromiso de pa-
res craneanos, son subsidiarios de un manejo qui-
rirgico. Presentamos 4 casos clinicos con su estu-
dio y manejo. Exponemos el diagnéstico diferencial

Figura 1. RM. Proceso expansivo quistico intra y supraselar,
hiperintenso en T2.
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y proponemos un esquema inicial de aproximacion
diagnostica.

CASO CLINICO N°1

Paciente femenino, de 71 afios de edad, con
antecedentes de DM e HTA, es derivada al servicio
de neurocirugia por cuadro de cefalea crénica que
no cede ante manejo analgésico habitual. El examen
fisico no revela signos de focalizacion neuroldgica,
indicandose completar estudio con RM de cerebro,
la cual evidencia un proceso expansivo quistico selar
con extencion supraselar de borde superior lobula-
do con escaso refuerzo periférico del contraste, de
aproximadamente 3,5 cm de didmetro, que contacta
y comprime quiasma oOptico, arterias cerebrales an-
teriores y senos cavernosos (Figuras 1y 2). Inter-
pretado como macroadenoma hipofisiario con pro-
bable apoplejia. Se realiza estudio endocrinol6gico,
destacando hiperprolactinemia de 54,27 mg/ml (VR
1,39-24,20) e hipofuncion de las demds estirpes
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Figura 2. RM. Proceso expansivo quistico de 3,5 cm en sentido
céfalo-caudal, con escaso refuerzo periférico del contraste.
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celulares. Campo visual evidencia hemianopsia
bitemporal (Figura 3). El equipo otoneuroquirdrgico
de nuestro centro realizé una reseccion de la lesion
quistica por via transesfenoidal, sin complicaciones
(Video 1). Evoluciona favorablemente en el
posoperatorio, sin fistula de LCR ni complicaciones
neuroendocrinas. Estudio anatomopatolégico de la
pieza quirlrgica resulta compatible con quiste de
Rathke. Al momento de la presente publicacion, la
paciente se encuentra en buenas condiciones, per-
manece asintomatica y sin evidencias de recidiva
de la lesion (Figura 4).

Figura 4. RM posoperatoria. Gambios posquirtrgicos en relacién
ala logia selar.

Figura 5. Campo visual Goldman. Cuadrantopsia témporo-
inferior derecha, con compromiso del area macular.

CASO CLiNICO N°2

Paciente masculino, de 50 afios de edad, sin
antecedentes mdrbidos, consulta en el policlini-
co de oftalmologia por cuadro de pérdida de la
agudeza visual en ojo derecho. Campo Visual
Goldman revela cuadrantopsia témporo-inferior a
derecha, con compromiso del area macular, lo que
determina el deterioro de la agudeza visual referi-
do por el paciente (Figura 5). Se completa estu-
dio con RM de cerebro, la cual evidencia un pro-
ceso expansivo quistico supraselar, heterogéneo,
con mdltiples calcificaciones en su interior,
hiperintenso en T1 y T2, que realza tras la admi-
nistracion de medio de contraste (Figura 6). Exa-
men neuroldgico no evidencia signos de
focalizacion y estudio endocrinolégico comprue-
ba una normofuncién hipofisiaria. El equipo
otoneuroquirtrgico de nuestro centro realizé una
reseccion de la lesién por via transplanum,
transefenoidal, sin complicaciones (Video 2). Evo-
luciona inicialmente con una fistula de LCR pro-
ducto de la retraccion del borde lateral del colga-
jo de Hadad utilizado en el cierre quirdrgico del
defecto, sin embargo, esta fistula fue exitosamente
corregida utilizando el mismo colgajo nasoseptal
reposicionado. El estudio anatomopatoldgico de
la pieza quirdrgica resulta compatible con
craneofaringioma. Al momento de la presente pu-
blicacién, el paciente se encuentra en buenas con-
diciones, permanece asintomatico y sin eviden-
cias de recidiva de la lesion (Figura 7).

Figura 6. RM. Proceso expansivo quistico supraselar, heterogéneo,
con calcificaciones.
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Figura 7. RM posoperatoria. Cambios posquirtrgicos en
relacion a la logia selar.

CASO CLINICO N°3

Paciente masculino, de 43 afios de edad, sin
antecedentes mérbidos, consulta en el policlinico de
otorrinolaringologia por cuadro de apneas e hipopneas
obstructivas del suefio moderado validado por una
poligrafia del suefio (AHI de 27) el cual se exacerba
en decubito supino. Nasofaringolaringoscopia revela
imagen quistica nasofaringea, parcialmente
obstructiva, cubierta por mucosa de aspecto normal,
sin signos macroscopicos de malignidad (Figura 8).
Se completa estudio con RM de cerebro, la cual evi-
dencia un proceso expansivo quistico a nivel nasofa-
ringeo, bien delimitado, hiperintenso en T1y T2, que

Figura 8. NFL. Aumento de volumen a nivel nasofaringeo,
compatible con quiste de Thornwald.
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no realza tras la administracion de contraste, compa-
tible con quiste de Thornwald (Figura 9). Posterior-
mente, el paciente fue manejado quirirgicamente en
el extrasistema.

CASO CLINICO N°4

Paciente masculino, de 58 afios de edad, sin
antecedentes morbidos, es derivado al servicio de
neurocirugia por cuadro de cefalea cronica que no
cede ante manejo analgésico habitual. Examen fisi-
co no revela signos de focalizacion neuroldgica,
indicandose completar estudio con RM de cerebro,
la cual evidencia un proceso expansivo quistico a
nivel infraselar (tercio superior del clivus) que abom-
ba pero conserva el contorno 6seo a nivel del seno
esfenoidal y que estd apoyado sobre la duramadre
del tronco cerebral, bien delimitado, homogéneo,
con escaso refuerzo periférico tras la administra-
cion de medio de contraste (Figura 10). Se realiza
estudio endocrinoldgico, el cual revela una
normofuncion hipofisiaria. Estudio oftalmoldgico no
evidencia compromiso del campo visual (Figura11).
El equipo otoneuroquirdrgico de nuestro centro rea-
liz6 una reseccion de la lesién quistica por via
transesfenoidal, sin complicaciones (Video 3). Evo-
luciona favorablemente en el posoperatorio, sin fis-
tula de LCR ni complicaciones neuroendocrinas.
Estudio anatomopatoldgico de la pieza quirdrgica
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Figura 9. RM. Proceso expansivo quistico nasofaringeo,
hiperintenso en T2.
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Figura 10. RM. Proceso expansivo quistico, bien
delimitado.

resulta compatible con quiste neuroentérico. Al
momento de la presente publicacion, el paciente se
encuentra en buenas condiciones, permanece
asintomatico y sin evidencias de recidiva de la le-
sion.

CASO CLiNICO N°5

Paciente de 75 afos de edad, con antecedente
de tumor occipital operado (Figura 12), en el
posoperatorio cursa con rinorraquia por fosa nasal
izquierda (Figura 13). El estudio de B2 transferrina
comprueba que se trata de LCR. Estudio
imagenoldgico con TC y RM evidencian un mielome-

FH 41 head

Figura 12. Tumor occipital.

Figura 11. Campo visual Goldman. Examen dentro de rangos normales.

ningocele esfenoidal por defecto 6seo en la pared la-
teral del esfenoides (Figura 14) se procede a la repa-
racion quirdrgica endoscdpica transesfenoidal y
transpterigoidea la cual fue exitosa. El paciente se
mantiene asintomatico y con indicacion de
acetazolamida de por vida. Un afio después de la ci-
rugia interrumpe este medicamento, evolucionando
con rinorraquia al tercer dia y una meningitis purulenta
al dia siguiente. Esta se trata en el hospital de su ori-
gen, siendo trasladado a nuestro centro 21 dias des-
pués. La RM demuestra recidiva de la lesion (Figura
15), por lo que se procede a su reparacion quirdrgica
por via endoscopica (Video 4). Actualmente comple-
ta 6 afios de seguimiento, en manejo con
acetazolamida y sin recidiva hasta la fecha.

Figura 13. Rinorraquia posoperatoria.
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Figura 14. TC: Mielomeningocele bilateral. Fistula s6lo a
izquierda.

DISCUSION

Un método practico para enfrentar el diagnds-
tico diferencial de las lesiones quisticas de la
nasofaringe, es clasificandolas segin su origen y
ubicacion topogréfica. Existiran entonces, lesiones
congénitas y adquiridas, asi como lesiones latera-
les y de la linea media (Figura 16).

Bolsa de Rathke

Hacia la 3% semana de gestacion, el estomodeo
primitivo presenta una invaginacion ectodérmica, la
cual originard el canal craneofaringeo o hipofisiario
(de Sternberg). En la cuarta semana, este canal
contacta con el infundibulo, una invaginacion del

CENINY NAVLUVLUUALY L EN IR
MAGNETOM VISION plus
R-8P=CR \lhﬂ

Figura 15. RM: Recidiva. Esfenoides ocupado por LCR.

neuroepitelio que mas tarde originard la
neurohipofisis. Hacia la sexta semana de gestacion,
el canal craneofaringeo degenera, persistiendo sélo
su extremo anterior, el cual dard origen a la
adenohipdfisis (Figura 17). La permanencia de este
canal o de eshozos del mismo, originardn una le-
sidn quistica en la nasofaringe, la cual se puede ex-
presar clinicamente por rinorraquia, obstruccion
nasal, trastornos visuales o disfuncion hipofisiaria'.

Descrita por Martin Heinrich Rathke (1793-
1860), a quien debe su nombre, la bolsa de Rathke
constituye una lesion benigna de la linea media, cuya
ubicacion puede ser selar, supraselar o
intragsfenoidal?. Presenta una incidencia de 12% a
33% seglin estudios de necropsias®*. Pese a ser una
lesidn congénita, su edad de presentacion habitual

CONGENITOS ADQUIRIDOS
Quiste de Rathke Quiste de
’ retencion

LINEA Quiste de Tornwald

MEDIA Quiste intra
Quiste Dermoide adenoideo

Quiste infeccioso
LATERAL Quiste Branquial

Figura 16. Clasificacion de los quistes nasofaringeos segtin su origen y ubicacién (Schmidt T, Astudillo D).
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Figura 17. Desarrollo hipofisiario. Persistencia de esbozos ventrales del canal craneofaringeo (Schmidt T, Astudillo D).

es durante la sexta década de vida, con un leve pre-
dominio en mujeres. Mayoritariamente
asintomaticos, su diagnostico constituye un hallaz-
go incidental durante el estudio imagenolédgico de
una patologia intercurrente. Aproximadamente el
5,4% presenta sintomas determinados por el creci-
miento de la lesion quistica®, generalmente cuando
ésta sobrepasa los 10 mm de didmetro. Entre los
sintomas clasicamente descritos se encuentran ce-
falea bifrontal o frontotemporal, alteraciones visua-
les derivadas del compromiso mecanico sobre el
quiasma 6ptico y trastornos endocrinoldgicos se-
cundarios al compromiso hipofisiario®, predominan-
temente una hipofuncion hipofisiaria, sin desmedro
de lo cual, se describe también la presencia de
hiperprolactinemia, la que cladsicamente no sobre-
pasa los 100 ng/ml”. En el estudio imagenoldgico,
la RM describe una lesién homogénea, isointensa
en T1 e hiperintensa en T2, que no refuerza con
gadolinio®. Bonneville? plantea que aquellas lesio-
nes hipo e isointensas en T1 se asociarian a un con-
tenido quistico seroso, mientras que lesiones
hiperintensas en T1, estarian en relacién a un con-
tenido mucoso, lo cual se correlacionaria con una
inflamacion crdnica locorregional y un mayor indi-
ce de cefalea y de disfuncion hipofisiaria irreversi-
bled10,

En relacién al enfrentamiento terapéutico, la
conducta de eleccién es el manejo conservador,
mediante seguimiento clinico e imagenoldgico, sien-
do el método de eleccion la RM. Por su parte, aque-

llos quistes sintomaticos, son subsidiarios de ma-
nejo quirdrgico, siendo de eleccién el abordaje
transesfenoidal®>'", con unatasa de recurrencias de
5% a10%". Latasa de fistulas de LCR (12% a 20%),
estaria en relacion al adelgazamiento de la duramadre
producto de la expansion del quiste y al contenido
mucoso que determinaria una inflamacion crénica
del epitelio y el estroma subyacentes’®,

Craneofaringioma

Se plantea que la acumulacién nuclear aberrante
de B-catenina en los restos celulares de la bolsa de
Rathke, desempefiaria un papel clave en su trans-
formacién neoplasica™, dando origen a un tumor
benigno, de crecimiento lento, el craneofaringioma.

Descrito por Zenker en 1857, tiene una preva-
lencia de 0,13 a 2/100.000 habitantes y una curva
de presentacion bimodal (5 a 14y 65 a 74 afios)'®,
correspondiendo, en la edad pedidtrica, al 10% de
los tumores cerebrales y hasta 50% de los tumores
a nivel selar'. Su ubicacion puede ser supraselar,
selar o infraselar, siendo la (ltima de éstas la menos
frecuente (5%)'® y la que con mayor frecuencia se
presenta de manera quistica. La RM muestra una
imagen sélido-quistica, heterogénea, con calcifica-
ciones hasta en 87%/, hiperintensa en T1, que
refuerza tras la inyeccién de gadolinio. Su enfrenta-
miento terapéutico puede ser mediante cirugia, ra-
dioterapia estereotactica o por la administracion
intraquistico de agentes quimioterapéuticos'™. La
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recurrencia estd determinada por una extirpacion
incompleta o por la terapia con GH
poshipofisectomia' y la sobrevida a 5 afios sobre-
pasa actualmente el 80%.

Quiste de Thornwald

La notocorda se origina a partir del mesoder-
mo, desde donde desciende a la nasofaringe entre
la porcidn basilar del hueso occipital y el esfenoides,
hasta contactar el endodermo. Posteriormente, as-
ciende hacia la base del craneo, contactando el
ectodermo. En su trayecto puede producirse el en-
carcelamiento de mucosa nasofaringea (tejido
endodérmico) en el espesor de los madsculos largos
del cuello (tejido mesodérmico), originando el quis-
te de Thornwald.

El clivus se origina por la osificacién de focos
cartilaginosos ubicados en la base del hueso
occipital, de disposicion paranotocordal. Asi, estos
quistes se originaran en los planos de fusion de di-
chos niicleos cartilaginosos, distinguiendo, segtin
la posicion de la notocorda, la bolsa de Luschka
(notocorda inferior a la base del crdneo, en el techo
de la faringe primitiva) de la Fosa Navicular Magna
(notocorda en el espesor de la porcidn basilar del
occipital, determinando un defecto dseo ventral,
comunmente ocupado por tejido adenoideo).

Descrito por G. Thornwald, en el siglo XIX, el
quiste que lleva su nombre constituye una lesién
benigna de la linea media, sobre el borde cefalico
del masculo constrictor superior de la faringe. Tie-
ne una incidencia aproximada de 3,3% por estudio
de necropsias'. Si bien su origen en predominante-
mente congénito por la comunicacion ya descrita
entre el remanente embrionario de la notocorday la
mucosa faringea, puede también originarse tras un
proceso infeccioso (nasofaringitis), quirdrgico
(adenoidectomia) o quimiorradioterapéutico (carci-
noma nasofaringeo)?*?'. Mayoritariamente y
asintomaticos, puede manifestarse clinicamente por
su compromiso obstructivo o una sobreinfeccién,
pudiendo presentar obstruccién nasal, disfuncion de
la trompa de Eustaquio, descarga posterior, halito-
sis, rigidez de nuca o cefalea occipital. La RM evi-
dencia una lesion hiperintensa en T1-2, sin realce
periférico tras la administracion de Gd, ubicada en-
tre las porciones cefélicas de los musculos largos
del cuello, bajo la fascia faringobasilar. La conducta
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expectante es el manejo de eleccién, si bien por su
tamafio o sintomatologia, puede ser subsidiario de
un enfrentamiento quirdrgico; escisién o0 marsupia-
lizacion por abordaje endonasal o transoral
retrovelar, segun su tamafio.

Quiste neuroentérico

Corresponden a lesiones quisticas conforma-
das por epitelio cilindrico simple mucosecretor, de
caracteristicas similares al epitelio de los tractos
respiratorio y digestivo. Constituyen lesiones benig-
nas de crecimiento lento, con gran tendencia a la
recidiva. Por lo general, se describen en relacién al
canal espinal, a nivel cervical bajo o tordcico supe-
rior, con disposicion intradural y extramedular®2,
Si bien existen reportes de quistes neuroentéricos
de ubicacion inhabitual en mediastino posterior y
angulo pontocerebeloso, hasta el momento de la
presente revision, no existen publicaciones con re-
portes de lesiones en base de craneo anterior, como
en el caso descrito previamente por los autores.

Los quistes neuroentéricos tendrian su origen
en una separacion incompleta entre el
neuroectodermoy el endodermo hacia la tercera se-
mana de gestacion, lo cual determina una comuni-
cacion anémala persistente entre el neuroepitelio,
la notocorda y el endodermo del intestino anterior
primitivo?%,

Quiste dermoides

Son lesiones congénitas, generalmente diag-
nosticadas durante el periodo prenatal mediante ECO
3D o RM. Genéricamente, puede tratarse de tres ti-
pos de lesiones, a saber: quiste epidermoide, co-
rresponde a un quiste de inclusion simple, depen-
diente del ectodermo; quiste dermoide, el mas fre-
cuente (aproximadamente 60%), contiene ademas
pelo y apéndices dérmicos; por Gltimo, el teratoma,
presenta diferenciacion histoldgica divergente (for-
macién de drganos), dependiente de las 3 hojas
embrionarias.

Si bien su ubicacion es predominantemente
sacrococcigea, en 2% a 3% pueden presentar loca-
lizacidn nasofaringea, siendo esto mas frecuente en
pacientes mujeres?. Su manejo de eleccion es la
extirpacién quirdrgica por via endonasal o
transoral?’.
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Quiste branquial

Si bien se ubican preferentemente en relacion
al borde anterior del musculo esterno-
cleidomastoideo, pueden también tener una locali-
zacion parafaringea o nasofaringea, por lo general
en relacion a la trompa de Eustaquio, ya sea en su
porcién medial (primer arco) o lateral (segundo
arco)?. Clinicamente, se expresan mediante
rinorrea, obstruccion nasal y/o mucositis timpénica
unilateral. Imagenolégicamente, la RM evidencia-
ra una lesién quistica, bien delimitada, ubicada en
la pared lateral de la nasofaringe, hipointensa en
T1 e hiperintensa en T2, sin realce tras la adminis-
tracion de gadolinio. Su abordaje terapéutico com-
prende la extirpacién quirdrgica por abordaje
endonasal o transpalatino, segin las caracteristi-
cas de la lesion.

Quistes infecciosos
Corresponden a quistes  simples
sobreinfectados, determinando abscesos

retrofaringeos o prevertebrales secundarios a pro-
cesos infecciosos de la via aerodigestiva superior,
traumatismos cervicales penetrantes o diseminacion
a distancia de focos infecciosos a distancia®, de-
biendo tener presente Echinococcus granulosus y
Mycobacterium tuberculosis como posibles agen-
tes etiol6gicos®®. La RM evidenciard una lesion
hipointenso en T1 e hiperintenso en T2, cuyo borde
realza tras la administracion de gadolinio. El mane-
jo comprende el drenaje y manejo antibiético de la
lesion.

Quistes de retencidn intraadenoideos
Originados por la obstruccién benigna de las

criptas adenoideas, se encuentran hasta en 6% de
la poblacién normal®'. Por lo general son

asintomaticos y su diagnéstico es consecuencia de
un hallazgo imagenoldgico ante una lesién que en la
RM no resalta tras la inyeccion de gadolinio y que
puede ser hiperintensa o hipointensa, segun sea su
contenido rico en contenido proteico o linfatico,
repectivamente. De no mediar una complicacion, su
enfrentamiento estard acotado a la observacion cli-
nica e imagenologica.

Encefalocele nasofaringeo

Secundario a un defecto de cierre del tubo
neural, a través del cual protruird el cerebro y sus
membranas. Se ha demostrado defectos en los
genes SHOX responsables del desarrollo del es-
queleto dseo®. Estos genes se encuentran en to-
das las especies. En el caso de la base de craneo,
los genes defectuosos producen alteraciones en la
integridad de la base del craneo frecuentemente
localizados en relacion a la pared lateral del seno
esfenoidal (canal de Sternberg, 1888), foramen
caecum (unién del hueso frontal con el etmoides)
y en el tegmen timpani y antral. Su localizacién
nasofaringea es infrecuente, en cuyo caso suele
presentarse con obstruccion nasal que se acom-
pafia 0 no de alteraciones visuales®. La RM pon-
dra en evidencia el defecto 6seo y el contenido
herniario asociado. Su manejo es quirdrgico y con-
templa la escisién y reparacion dural.

Algoritmo diagnaéstico

En consideracion de lo expuesto y con base
en una adecuada comprensién de los mecanismos
por los cuales se originan las distintas lesiones,
asi como de su naturaleza y las eventuales reper-
cusiones clinicas que desarrollardn en sus porta-
dores, los autores proponen el siguiente esquema
como una herramienta inicial de aproximacion
etioldgica (Figura 18).
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Figura 18. Esquema de enfrentamiento diagndstico inicial segun hallazgos imagenolégicos (Schmidt T, Astudillo D).
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