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El hamartoma quistico retrorrectal es una rara lesiéon
congénita que suele presentarse como una masa presacra.
Se origina a partir de restos del intestino caudal embriona-
rio. Es mas frecuente en mujeres y generalmente se diag-
nostica en la edad media. Suele ser asintomatico. Radiolo-
gicamente puede ser indistinguible de otras lesiones
quisticas que también pueden presentarse en la region pre-
sacra, por lo que el examen histolégico de la pieza resulta
imprescindible para su diagnéstico definitivo. El tratamien-
to quirdrgico es fundamental para establecer el diagnéstico
y para evitar complicaciones (infeccion y degeneracion ma-
ligna).

Palabras clave: hamartoma quistico retrorrectal, masa pre-
sacra, quiste congénito.

Introduccion

El hamartoma quistico retrorrectal es una lesién quistica congé-
nita poco frecuente, secundaria a una regresién incompleta del
intestino caudal que en condiciones normales involuciona du-
rante la octava semana'’-. Puede aparecer a cualquier edad, aun-
que suele detectarse en la edad media de la vida y es mas fre-
cuente en mujeres-*¢,

Tipicamente se localiza en el espacio presacro, a veces con ex-
tensidén lateral a la fosa isquiorrectal. Se han publicado, sin em-
bargo, casos en localizaciones atipicas como el espacio perirrenal,
el prerrectal, el tejido subcutdneo y el espacio retrovesical®**. No
suele producir sintomas, lo que explica el gran tamafio que pue-
de alcanzar en el momento del diagndstico, aunque en ocasio-
nes se presenta con dolor perineal, rectorragia, estrefiimiento o,
en el caso de sobreinfectarse, como fistulas anorrectales o absce-
sos perirrectales recurrentes*. No es frecuente que se malignice,
pero se han publicado casos de degeneracion a adenocarcinoma,
carcinoma neuroendocrino, carcinoide y sarcoma’.

El tratamiento es quirdrgico con el fin de alcanzar un diag-
noéstico exacto y evitar estas complicaciones mencionadas (in-
feccidn y transformacién maligna) ™.
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Retrorectal cystic hamartoma
(tailgut cyst): Radiologic
and pathologic findings

Cystic hamartoma is a rare congenital lesion that presents
as a presacral mass. It arises from remnants of the embryonic
postanal gut. It is more common in women and usually pre-
sents in middle age. It is usually asymptomatic. It is difficult
to distinguish the imaging appearance of cystic hamartoma
from that of many other presacral cysts; therefore, histologic
analysis is essential for the definitive diagnosis. Complete
surgical excision is indicated to establish the diagnosis and
avoid complications (infection and malignant transformation).

Key words: retrorectal cystic hamartoma, presacral mass,
congenital cyst.

Presentamos dos casos clinicos de hamartoma quistico retro-
rrectal; los dos afectan a mujeres de edad media (37 y 38 afios,
respectivamente), el primero con una localizacién tipica en el
espacio retrorrectal y el segundo en el espacio pararrectal (ubi-
cacién no habitual); posteriormente llevamos a cabo una breve
revision bibliografica de las caracteristicas radioldgicas e histold-
gicas de estas lesiones.

Casos clinicos
Primer caso

Mujer gestante de 37 afos a quien se detecté casualmente du-
rante la ecografia obstétrica del segundo trimestre una lesién
quistica retrorrectal multiloculada, con ecos en su interior (fig.
1). Una resonancia magnética (RM) posterior confirmé la exis-
tencia de una lesidén quistica multiseptada, de 18 x 13 cm de
tamarfio, localizada en la regidén presacra con extension a fosas
isquiorrectales e isquioanales. La tumoracién era hipointensa
en las imdgenes potenciadas en T1 e hiperintensa en las poten-
ciadas en T2 (fig. 2). Se pospuso el tratamiento quirdrgico has-
ta el fin de la gestacidén, y una vez concluida ésta, se realizdé un
estudio de RM con gadolinio en el que se puso de manifiesto el
realce de las paredes y de los septos (fig. 3). El tratamiento
quirurgico consistié en su extipacidn por via posterior, con re-
seccion parcial del sacro. El diagndstico patoldgico fue de ha-
martoma quistico retrorrectal, objetivindose en los cortes his-
toldgicos multiples cavidades de diversas formas y tamafios con
contenido mucinoso. Las paredes de dichas cavidades estaban
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Fig. 1. Caso 1. Ecografia pélvica. Lesiéon quistica multiloculada
con ecos internos, localizada en el espacio presacro.

Fig. 2. Caso 1. Resonancia magnética, plano sagital, secuencia
FAST T2 con supresion grasa. Lesion multiseptada e hiperintensa
localizada en region presacra, de 13 x 8 cm de tamafo.

constituidas por tejido conectivo fibroso, en el seno del cual se
observaban islotes adiposos y fibras musculares lisas entrecru-
zadas. En algunas de estas cavidades se apreciaba revestimiento
epitelial, a veces de tipo mucosecretor y otras de tipo ciliado
(fig. 4).

Segundo caso

Mujer de 38 afios a la que se le realizé una TC toraco-abdominal
por presentar elevacidén del marcador Ca 19.9. En la TC se visua-

Fig. 3. Caso 1. Resonancia magnética, plano axial, imagen poten-
ciada en T1 con supresion grasa y contraste intravenoso. Realce
de los septos y de la pared de la lesién.

Fig. 4. Caso 1. El corte histolégico muestra cavidades de diversos
tamafos y formas. Las paredes de las cavidades estan formadas
por tejido conectivo fibroso, algunas presentan revestimiento epi-
telial de tipo epitelio simple cilindrico, mucosecretor y ciliado.

liz6 una masa quistica en la regién pararrectal derecha de 7 x 5 cm
de tamario, con valores de atenuacién de partes blandas, la cual
desplazaba al recto de forma secundaria (fig. 5). En el estudio
por RM Ila lesién presentaba una sefial heterogénea en las ima-
genes potenciadas tanto en T1 como en T2, en relacién con la
presencia de contenido seroso y mucoide (figs. 6y 7).

Sélo se objetivd captacion de contraste en la pared y en los
septos. La lesidn se extirpd en su totalidad a través de una inci-
sidn laterosacra derecha. El informe anatomopatoldgico descri-
bidé una lesién quistica multicameral con pared fibrosa, haces
musculares lisos y diferentes tipos de epitelio (escamoso, respi-
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Fig. 5. Caso 2. Tomografia computarizada con contraste intrave-
noso. Lesién ocupante de espacio en la region pararrectal dere-
cha con desplazamiento secundario del recto.

Fig. 6. Caso 2. Resonancia magnética, plano sagital, imagen po-
tenciada en T1. Lesion presacra multiquistica de sefal heterogé-
nea.

ratorio pseudoestratificado y transicional), hallazgos compati-
bles con un hamartoma quistico (figs. 8y 9).

Discusion

El hamartoma quistico retrorrectal es una lesién congénita poco
frecuente, generalmente multiquistica o multiloculada y de con-
tenido mucoide!. Los quistes estan revestidos por una gran di-

Fig. 7. Caso 2. Resonancia magnética, plano sagital, imagen po-
tenciada en T2. Lesién multiloculada de sefal heterogénea en re-
lacion con contenido mucoide y seroso.

Fig. 8. Caso 2. Pieza macroscopica. Tumoracién irregular polilo-
bulada de consistencia blanda, de aspecto multiquistico con cavi-
dades de paredes lisas, redondeadas o irregulares.

versidad de epitelios que varian entre quiste y quiste, o incluso
dentro del mismo quiste’3. La pared del quiste suele contener fi-
bras musculares lisas desorganizadas.

Ecograficamente suele presentarse como una masa quistica
retrorrectal, generalmente multiloculada y con ecos internos,
debido a la presencia de material mucoide o debris inflamatorios
dentro del quiste®®.

En la tomografia computarizada (TC) aparece como una ma-
sa bien delimitada con valores de atenuacién que varian entre
densidad agua o de partes blandas, en funcién del contenido del
quiste. En ocasiones la pared del tumor puede calcificar’®. La
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Fig. 9. Caso 2. La pared de las cavidades estéa constituida por ha-
ces musculares lisos y varios tipos de epitelio (escamoso querati-
nizante, no queratinizante, respiratorio pseudoestratificado y tran-
sicional).

pérdida de definicién de sus margenes y la invasién de estructu-
ras vecinas sugieren la posibilidad de infeccién o malignizacién
de la lesién.

En la RM, la lesion presenta generalmente hipointensidad de
sefial en las imdgenes potenciadas en T1 e hiperintensidad en
las potenciadas en T2'°. Su sefial en T1 es, en ocasiones, elevada
por la presencia de material mucinoso®, alto contenido proteico
o por hemorragia intraquistica.

Es importante comentar que la biopsia de la lesién no es sufi-
ciente para el diagndstico, siendo preciso el estudio histoldgico
de la pieza quirdrgica con el fin de descartar posibles focos de
malignidad y diferenciarlo de otras lesiones quisticas que tam-
bién pueden asentar en el espacio presacro, como otros tipos de
quistes congénitos (quistes epidermoides, dermoides y de dupli-
cacion rectal). Estos tres tipos de quistes suelen ser unilocula-
res®, a diferencia del hamartoma (generalmente multilocular) y
muestran una histologia diferente: los dos primeros estdn reves-
tidos de un epitelio escamoso (el quiste dermoide ademds puede
tener anejos cutdneos) y el de duplicacién rectal estd parcial o
totalmente tapizado por mucosa intestinal y haces de musculo
liso organizados (en el hamartoma aparecen desorganizados?), a
veces conteniendo islotes de tejido ectdpico (mucosa gastrica,
pancreatica, urotelial, etc.). Otras lesiones con las que establecer
un diagndstico diferencial serian los quistes de las glandulas

anales (generalmente asociados a cambios inflamatorios peria-
nales, que no suelen superar los 2 cm de tamafio), el carcinoma
mucinoso perianal (muy raro, suele presentarse en pacientes
con antecedentes de fistula anal de larga evolucién), el linfan-
gioma (poco frecuente en esta localizacién) y el teratoma quisti-
co (suele diagnoticarse en la infancia y habitualmente contiene
calcio y grasa). Un hematoma crénico podria presentarse como
una masa quistica, pero los antecedentes de trauma, cirugia o
alteraciones de la coagulacion permiten su diagndstico. Por ulti-
mo cabe mencionar otras entidades muy poco frecuentes, pero
que también podrian localizarse en el espacio presacro, como
son el cistoadenoma mucinoso primario (suele ser unilocular y
estar revestido por una capa de epitelio columnar) y el mesote-
lioma quistico (lesién quistica multilocular sin relacién con la
exposicidén al asbesto; el retroperitoneo no es localizacion
tipica)’.

En conclusién, el hamartoma quistico retrorrectal debe in-
cluirse en el diagndstico diferencial de las masas quisticas retro-
rrectales, sobre todo cuando se trate de una lesion multiquistica
y la paciente sea una mujer de edad media. Se debe extirpar en
su totalidad para alcanzar un diagndstico definitivo y para evitar
complicaciones (infeccién y transformacién maligna).
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