CASOS PARA EL DIAGNOSTICO
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HISTORIA CLINICA

Un varén de 13 anos, sin antecedentes personales
ni familiares de interés, con un desarrollo ponderoes-
tatural dentro de los limites de la normalidad fue re-
mitido al servicio de Dermatologia para evaluacion de
diversas lesiones quisticas escrotales, asintomaticas,
con distribucion lineal, presentes desde los primeros
anos de vida.

EXPLORACION FISICA

La exploracioén fisica evidenciaba diversas lesiones
quisticas, bien delimitadas, de tamano variable (en-
tre 3y 15 mm de didmetro), de coloracién blanco-

Fig. 1.—Lesiones quisticas bien delimitadas de coloracién blanco-
amarillenta.
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amarillenta y de consistencia blanda, distribuidas li-
nealmente siguiendo el rafe medio perineoescrotal
(fig. 1).

El resto de la exploracién fisica no revel6 la exis-
tencia de ninguna otra lesién cutinea de caracteristi-
cas similares en otras localizaciones.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

Se realiz6 una ecografia testicular que evidencié
unos testes, epididimos, plexos pampiniformes, tini-
cas y bolsa escrotal de caracteristicas normales. No se
evidenci6 conexién entre las lesiones cutdneas y es-
tructuras profundas. Se practicé la exéresis quirirgica
completa de dichas lesiones (figs. 2y 3).
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Fig. 2.—Alternancia de epitelio escamoso estratificado con querati-
nizacion infundibular, mucoso no queratinizante y glandular. (He-
matoxilina-eosina, x100.)

Fig. 3.—Area de diferenciacion glandular con zonas de secrecién por
decapitacion. (Hematoxilina-eosina, x200.)
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DIAGNOSTICO

Quiste hibrido del rafe medio perineoescrotal.

HISTOPATOLOGIA

El estudio histopatolégico de una de las lesiones evi-
dencié la presencia de una cavidad quistica unilocu-
lar, localizada en la dermis profunda, sin conexion
epidérmica. El epitelio de revestimiento de la cavidad
estaba formado por una doble capa celular. Presenta-
ba en algunas zonas distintos patrones de diferencia-
cion, que se observaban en continuidad unos de otros
(figs. 2y 3).

La lesion quistica se hallaba revestida por un epite-
lio escamoso estratificado con queratinizacién infun-
dibular y, ocasionalmente, por un epitelio seudoestra-
tificado de aspecto glandular, formado por células
cilindricas de citoplasma claro, proteinas amiloides sé-
ricas positivas, con imdgenes ocasionales sugestivas de
secrecion por decapitacion.

Ocasionalmente se podia observar la presencia de
un epitelio escamoso sin queratina ni capa granulosa,
sugestivo de erosion mecanica (cercano a zonas de la-
ceracion), con presencia de reaccién gigantocelular a
cuerpo extrano.

El estudio inmunohistoquimico revel6 que en las
areas de diferenciacién glandular las células del epi-
telio de revestimiento expresaban el antigeno epitelial
de membrana (EMA), asi como queratinas de bajo
peso molecular (CAM 5,2), queratina 7 (K7) y el anti-
geno carcinoembrionario (CEA), y eran negativas
para queratina 20 (K20). El epitelio escamoso era dé-
bilmente positivo para K7, y negativo para EMA, CAM
5,2, CEA y K20.

EVOLUCION

A'los 2 anos de la extirpaciéon quirurgica, el pa-
ciente no presentaba ninguna lesiéon quistica escrotal
y en controles posteriores no se ha evidenciado reci-
diva.

COMENTARIO

El concepto de quiste hibrido fue descrito por pri-
mera vez por McGravan y Binnington'! en 1966, como
un lesién quistica tumoral en la que coexisten hallaz-
gos de un quiste tricolémico y de un quiste infundi-
bular, con una separacion neta entre los dos tipos de
epitelios. Mas tarde Requena y Sanchez? perfilaron la
definicion refiriéndose a quiste hibrido como aquella
lesién que combina dos de los tipos de quistes que
pueden originarse a partir de la unidad foliculo pilo-
sebacea.

La observacion de lesiones quisticas en la cara ven-
tral del prepucio o del glande, en el rafe medio, ha
recibido segun distintos autores las denominaciones
de quiste del rafe medio, quistes mucoides del pene,
quistes parauretrales, cistadenomas apocrinos o quis-
tes uretroides. La patogenia de estas lesiones ha sido
motivo de controversia, aunque la opinién mds gene-
ralizada es que representarian defectos del desarrollo
embrionario de los genitales externos masculinos.

Clinicamente, los quistes del rafe medio del pene
son lesiones tinicas o multiples, de tamano variable
(de 2 a2 25 mm), de consistencia blanda y facilmente
desplazables. Se sitian en la cara anterior del glande o
prepucio, en el rafe medio del pene. Suelen distri-
buirse entre el meato uretral externo y el ano, a me-
nudo, en la cara ventral del pene, junto al glande?®.
Ocasionalmente, pueden dar lugar a la formacion de
una estructura alargada denominada canal longitudi-
nal del rafe medio*. Se hallan presentes desde el naci-
miento, o aparecen durante los primeros anos de
vida, y tienden a persistir indefinidamente (s6lo en
casos excepcionales se ha observado una regresion
espontanea). No suelen ocasionar ninguna sintoma-
tologia, a menos que exista una sobreinfeccién bacte-
riana, o que su tamano dificulte una actividad sexual
normal. De forma excepcional pueden dar lugar a di-
suria®.

Los quistes del rafe medio se localizan en la sub-
mucosa del glande, en la dermis profunda o en el te-
jido celular subcutaneo de la piel prepucial. Suelen es-
tar revestidos de epitelio columnar seudoestratificado,
de grosor variable, segin el tamano del quiste (de 1 a
6 células). En ocasiones se han descrito células muco-
sas intraepiteliales, glandulas tubuloalveolares bien
formadas en la pared quistica o adyacentes a la misma,
y raramente areas de metaplasia escamosa. Este es-
pectro variable de cambios morfol6gicos ha originado
una cierta controversia con respecto a la interrela-
cion histopatoldgica de esta entidad.

Se considera que los quistes del rafe medio se origi-
nan por una alteracién del desarrollo de los genitales
externos masculinos. Al final de la sexta semana del
desarrollo, al fusionarse el tabique urorrectal con la
membrana cloacal, se forma el surco uretral en la su-
perficie ventral del falo. A medida que el falo se alar-
ga, tira de los pliegues urogenitales hacia delante, for-
mando las paredes laterales del surco uretral. Dicho
surco se halla revestido por una extension intradér-
mica que proviene de la porcién cefalica del seno uro-
genital. Al final del tercer mes, los pliegues urogeni-
tales se fusionan entre si, a lo largo de la superficie
ventral del falo, para formar la uretra peneana. La
porcién distal de la uretra proviene de una invagina-
cién ectodérmica, que forma un cordén celular de-
nominado placa glandular. Tras formar en su interior
un surco, se fusiona con la uretra peneana®’.

De este modo, la porcién terminal de la uretra es de
origen ectodérmico, y estd revestida por epitelio esca-
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moso, mientras que la porcién proximal, de origen
endodérmico, se halla revestida por epitelio columnar
seudoestratificado. El rafe medio representa en el pe-
riodo posnatal el estigma del cierre ventral de la ure-
tra peneana.

Para diversos autores representarian restos endo-
dérmicos, que quedarian tras un cierre defectuoso de
los pliegues urogenitales con la formacién posterior
de quistes. Palsin® propone el término de quiste ure-
troide, ya que considera que su origen no reside en un
defecto de cierre, sino en un desarrollo intradérmico
o ectodérmico excesivo del epitelio columnar uretral
tras un cierre normal del rafe. Estas teorias estan apo-
yadas, por un lado, por la observacion de Epstein y
Kligman®?, que demostraron que fragmentos de epi-
dermis implantados en areas ectopicas creceny se en-
globan a si mismos, dando lugar a estructuras quisti-
cas, y, por otra parte, por la presencia, en el glande, de
quistes revestidos por epitelio escamoso.

Cole y Helwing!® sugieren que los quistes que mues-
tran glandulas tubuloalveolares o células mucosas in-
traepiteliales poseerian un origen distinto, derivando
de las glandulas periuretrales de Littré, en localiza-
cion ectopica. Finalmente, otros autores han postula-
do que los quistes del rafe medio del pene represen-
tan cistadenomas apocrinos en localizaciéon peneana.
Aunque el revestimiento de estos quistes puede ser
muy similar al observado en los cistadenomas apocri-
nos, no existe verdadera evidencia de secrecién por
decapitacion. Excepcionalmente, se han descrito ver-
daderos cistadenomas originados en glandulas apocri-
nas ectopicas en el glande, confirmados mediante es-
tudio ultraestructural.

Como se desprende de estas teorias, el origen de los
quistes del rafe medio puede ser tanto intradérmico
como ectodérmico, esto explica el espectro de patro-
nes histolégico observado (epitelio seudoestratificado
o columnar, con glandulas mucosas ocasionales, o
bien un epitelio escamoso estratificado —habitualmen-
te en lesiones proximas al meato uretral-). Ocasio-
nalmente se han descrito, asi mismo, areas de diferen-
ciacién apocrinal!, un epitelio ciliado'? o un epitelio
escamoso/epidermoide!®. Estos tltimos hallazgos se
consideran consecuencia de una metaplasia secunda-
ria a procesos irritativos o a una estimulacién local'14,

El diagnéstico diferencial debe plantearse con cual-
quier formacién quistica o tumoral localizada en el
pene: esteatocistomas, quistes epidérmicos, quistes
dermoides, quistes pilonidales, diverticulos uretrales,
siringomas, molluscum contagiosum, tumores glémicos,
etc. El quiste epidermoide es el quiste cutdneo mas
frecuente (80-90 %). Histolégicamente, se caracteriza
por un epitelio poliestratificado de revestimiento, con
capa granulosa y queratinizacién infundibular idénti-
ca al observado en la epidermis normal. El estea-
tocitomay el quiste dermoide presentan unas carac-
teristicas histopatolégicas totalmente distintas a los
quistes del rafe medio. Los diverticulos uretrales son

de caracter congénito, se cree que son consecuen-
cia de la dilatacion de las glandulas y conductos de
Cowper. Se diagnostican mediante una cistouretrogra-
fia de miccion, generalmente realizada durante el es-
tudio de una hematuria o infeccién del tracto urinario.
El quiste pilonidal es una formacion quistica localizada
en el pliegue intergliteo y que contiene formaciones
pilosas en su interior. Suelen ser asintomaticos y diag-
nosticarse cuando presentan cambios inflamatorios
como consecuencia de la formaciéon de un absceso
consecuencia de una infeccién secundaria.

Sin embargo, sus caracteristicas clinicas y localiza-
ci6én suelen permitir establecer la sospecha diagnosti-
ca del quiste del rafe medio del pene. El estudio his-
topatolégico acostumbra a establecer el diagndstico
definitivo. El tratamiento de eleccion es la extirpacion
quirdrgica.
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