Hamartoma quistico retrorrectal (tailgut cyst): una causa infrecuente

de dolor abdominal recurrente

Retrorectal cystic hamartoma (tailgut cyst): an uncommon cause

of recurrent abdominal pain
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RESUMEN

Los hamartomas quisticos retrorrectales son lesiones
congénitas poco frecuentes derivadas de remanentes
embrionarios postanales del intestino. La mayoria cur-
san como masas asintomaticas en mujeres de mediana
edad, pero pueden manifestarse también con sintomas
inespecificos tales como dolor abdominal o pélvico, al-
teraciones en el ritmo intestinal, sintomas urinarios o
ginecoldgicos etc. Debido a su posicién anatémica y a
su presentacion variable suelen ser lesiones infradiag-
nosticadas. Las complicaciones mas frecuentes son la
infeccion y la malignizacién, por lo que el tratamiento
debe ser siempre quirirgico. Presentamos aqui el caso
de una paciente con episodios recurrentes de dolor
abdominal de varios afos de evoluciéon, que fueron in-
tensificAndose de forma progresiva hasta condicionarle
las actividades de la vida diaria. Las pruebas de imagen
demostraron la presencia de un hamartoma quistico
retrorrectal no complicado. La paciente fue intervenida
consiguiéndose una extirpacion completa del tumor. A
dia de hoy permanece asintomatica.

Palabras clave. Hamartoma quistico retrorrectal. Dolor
abdominal.

An. Sist. Sanit. Navar. 2017, 40 (2): 303-307

ABSTRACT

Retrorectal cystic hamartomas are rare congenital le-
sions that arise from aberrant remnants of the postanal
gut. Most of them appear as asymptomatic lesions in
middle-aged women but they can manifest with nons-
pecific symptoms such as abdominal or pelvic pain,
constipation or diarrhoea, genitourinary symptoms,
etc. Due to their anatomical position and variable pre-
sentation these lesions are often misdiagnosed. Compli-
cations include infection and malignant transformation,
that is the reason why surgical treatment is always in-
dicated. We report a case of a woman with recurrent
episodes of abdominal pain that lasted for many years
and increased progressively, conditioning her daily life
activities. Image studies showed a non-complicated re-
trorectal cystic hamartoma. Complete surgical excision
was achieved and the patient remains asymptomatic
nowadays.

Keywords. Retrorectal cystic hamartoma. Abdominal
pain.
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INTRODUCCION

El hamartoma quistico retrorrectal es
una lesion congénita poco frecuente produ-
cida por una alteracion del desarrollo del
extremo distal del intestino. Debido a su
localizaciéon anatémica y a la ausencia de
sintomas especificos este tipo de lesiones
suelen estar infradiagnosticadas!, por lo
que en muchos pacientes la demora diag-
nostica puede ser de incluso afos.

CASO CLINICO

Mujer de 45 anos, colecistectomizada por
colicos biliares de repeticion, sin otros antece-
dentes de interés. Remitida a consulta desde
Atenciéon Primaria por dolor abdominal de va-
rias semanas de evolucion de caracter sordo,
localizado en FII y que irradia de forma difusa
hacia periné, gliteo izquierdo y fosa renal iz-
quierda. El dolor se intensifica en sedestacion,
con el esfuerzo defecatorio y durante la miccién.
No asocia cambios en el ritmo intestinal ni en las
caracteristicas de las heces.

La paciente habia sido atendida en Urgen-
cias en varias ocasiones durante los ltimos 5
afos por episodios recurrentes de dolor abdo-
minal a nivel de hipogastrio y FIl, que duraban

horas o dias y remitian con AINE. El Gltimo epi-
sodio acontecido hace un mes, curs6 sin hallaz-
gos significativos en la analitica y en la ecografia
abdominal realizadas durante la fase aguda del
cuadro. Tampoco se observ) patologia en la ex-
ploracion fisica ni en la ecografia realizadas por
parte del servicio de Ginecologia.

La paciente aporta un test de sangre oculta
en heces negativo realizado en su centro de sa-
lud, asi como un informe de una rectosigmoidos-
copia realizada hace 6 meses en otro centro, que
estaba informada como normal.

Exploracién fisica. Abdomen doloroso a la
palpacidén profunda en hipogastrio y FII, sin sig-
nos de irritacién peritoneal. No masas ni mega-
lias. Pufio percusién renal negativa. Inspeccion
anal y tacto rectal normales.

Exploraciones complementarias. Analitica
y sedimento de orina normales. La TC abdomi-
nal objetiva diverticulos aislados en sigma sin
signos de complicacién, dos quistes ovaricos
simples y una lesion perirrectal hipodensa que
se extiende hacia el tejido graso subcutaneo en
vecindad a miusculo gliteo mayor izquierdo,
planteando un diagnoéstico diferencial entre un
absceso secundario a fistula perirrectal o una
posible neoplasia abscesificada (Fig. 1).

Se solicita resonancia pélvica para comple-
tar el estudio, en la que describen una tumora-
cién quistica multitabicada y bien delimitada
localizada a unos 4 cms de margen anal externo,

Figura 1. Corte axial de TC que muestra una lesién hipodensa en fosa isquio-
rectal izquierda (flecha).
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Figura 2. A: Corte sagital de RM potenciado en T2, en el que se evidencia una lesién hiperintensa tabica-
da que se sitia entre la pared rectal posterior y el coxis. B: lesion anterior en un corte axial.

Figura 3. Imagen macroscopica del tumor tras su extirpacion.

que limita con el coxis y con la pared rectal pos-
terior, y que atraviesa el elevador izquierdo en
su porcién mas posterior con extension a la fosa
isquioanal izquierda, sugiriendo como primera
posibilidad un hamartoma quistico retrorrectal
(Fig. 2).

Se realiza reseccion de la tumoracion por via
perineal (Fig. 3). El informe anatomopatolégico
confirma el diagnéstico de hamartoma quistico
retrorrectal. En la actualidad la paciente esta
asintomatica, sin evidencia de recurrencia.
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DISCUSION

El hamartoma quistico retrorrectal
(también conocido como tailgut cyst) es
una lesién congénita poco frecuente produ-
cida por una alteraciéon del desarrollo del
extremo distal del intestino?.

Este tipo de lesiones se presentan ha-
bitualmente como lesiones multiquisticas
bien definidas, formadas por quistes de
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paredes finas que contienen un liquido de
aspecto heterogéneo. Microscopicamente
pueden contener varios tipos de epitelio
(escamoso, transicional o mucinoso), asi
como fibras de miusculo liso desorganiza-
das dentro de la pared del quiste**. Aunque
pueden presentarse en ambos sexos y a
cualquier edad, los hamartomas quisticos
retrorrectales son mas frecuentes en muje-
res (3:1), con una edad media de presenta-
cién entre 40-60 afnos.

Cursan de forma asintomatica en la
mitad de los casos por lo que en muchas
ocasiones se diagnostican de forma casual
en examenes ginecolégicos rutinarios o
en pruebas de imagen realizadas por otro
motivo. Los sintomas se relacionan con el
tamaio del quiste y con su efecto masa a
nivel local pudiendo originar sensacion de
ocupacion a nivel rectal, diarrea paroxis-
tica, estrenimiento, tenesmo, defecacion
dolorosa, dolor pélvico, dolor lumbar, e in-
cluso disuria y polaquiuria producidas por
compresion del sistema genitourinario in-
ferior. En ocasiones, las lesiones se asocian
con partos distécicos. Cuando los quistes
se infectan pueden aparecer sintomas si-
milares a los de un absceso pélvico o una
fistula perineal.

La mayoria de los hamartomas quisti-
cos retrorrectales son benignos, pero se
han descrito casos de degeneracién malig-
na a adenocarcinoma y a tumor neuroen-
docrino 57,

Ala exploracion fisica lo mas habitual es
encontrar una tumoracion palpable durante
el tacto rectal que comprime y desplaza la
pared rectal sin infiltrarla, aunque en oca-
siones el tacto es normal como ocurre en
nuestro caso. Suele ser recomendable rea-
lizar una colonoscopia para excluir otras
lesiones mas comunes que podrian ser el
origen de los sintomas, asi como una explo-
racion ginecoldgica completa en mujeres.

Para el evaluar correctamente los tu-
mores del espacio retrorrectal siempre se
requiere una técnica de imagen con cortes
axiales que nos permita diferenciar el tipo
de lesion (sdlida, quistica o mixta) y su ex-
tensién, para poder asi determinar el abor-
daje quirtrgico mas apropiado. Aunque la
TC permite una evaluaciéon adecuada de
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estas lesiones, en muchos pacientes la re-
sonancia magnética pélvica ofrece mejor
resolucién para valorar las partes blandas
y sus hallazgos se correlacionan mejor con
la histologia final del tumor®. La ecografia
endorrectal también puede ayudar a clasi-
ficar la lesién y evaluar su extension local.

El diagnéstico definitivo es siempre
anatomopatolégico. Actualmente no se
recomienda realizar biopsia preoperatoria
de estas lesiones porque la rentabilidad
diagnostica es variable, y la puncién incre-
menta el riesgo de sangrado y de infeccion,
asi como de diseminacién de células tumo-
rales a la cavidad peritoneal en el caso de
lesiones malignas®.

El diagnostico diferencial incluye una
gran variedad de lesiones que pueden loca-
lizarse en el espacio retrorrectal: teratoma
sacrococcigeo, meningocele sacro anterior,
quistes de duplicacién rectal, leiomiosarco-
ma rectal, adenomucinosis subperitoneal
pelviana, linfangioma quistico pelviano,
absceso piogénico retrorrectal, cordoma
sacro, tumor fibroso solitario, etc.?

El tratamiento es siempre quirargico,
habiéndose descrito diferentes abordajes
en funcién de la localizaciéon del tumor, de
su tamafo y de su relacion con las estructu-
ras adyacentes: abordaje anterior o abdomi-
nal, abordaje posterior (parasacrococcigeo,
interesfinteriano, transesfinteriano, trans-
sacral, transvaginal, transanal, transrectal)
y finalmente el abordaje combinado®*®. En
general en lesiones altas (por encima de S3
o del promontorio sacro) se recomienda
abordaje abdominal y para lesiones bajas se
recomienda un abordaje posterior?!’. La ex-
tirpacién completa del tumor es fundamen-
tal para evitar recurrencias.

Creemos que este caso tiene interés por
tratarse de una lesién inusual y por la for-
ma de presentacion del hamartoma, que se
manifiesta inicialmente como un dolor ab-
dominal recurrente de intensidad leve-mo-
derada, y que se vuelve incapacitante en
las semanas previas al diagnostico como
consecuencia del efecto masa de la lesién
sobre las estructuras vecinas. Cabe desta-
car que el dolor inicial era muy inespecifi-
co tanto por sus caracteristicas como por
su localizacion, motivo por el cual el diag-
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noéstico se demoro tanto tiempo. El tipo de
dolor que presentaba la paciente cuando
se le vio por primera vez en la consulta de
Digestivo (irradiacién hacia periné, intensi-
ficacién tanto con la miccién como con la
deposicién) nos hizo sospechar patologia
pélvica por lo que se solicité un TC abdo-
minopélvico de entrada. Probablemente en
otro paciente se hubiera solicitado ademas
una colonoscopia al inicio, pero se decidio
no realizarla confiando en el resultado de
la rectosigmoidoscopia que ella aportaba.
Tampoco se remitié a la paciente a Gine-
cologia porque ya habia sido valorada en
Urgencias por dicho servicio. En nuestro
caso la paciente evolucioné favorablemen-
te tras la cirugia, pero no siempre es asi,
por lo que hay que seguir a estos pacientes
de cerca para evitar recurrencias.

En resumen, los hamartomas quisticos
retrorrectales son lesiones raras que pue-
den cursar con sintomatologia muy varia-
ble, por lo que el diagnoéstico no siempre es
sencillo, pudiendo demorarse incluso afnos
como se ve en el caso aqui expuesto. Aun-
que es infrecuente, cada vez se estan publi-
cando mas casos de malignizacién de estas
lesiones, por lo que el tratamiento debe ser
siempre quirdrgico. Debido a su localiza-
cion puede ser complicado lograr una extir-
pacién completa, de ahi la cantidad de abor-
dajes quirtrgicos descritos en la literatura.
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