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RESUMEN

La localizacion de neoplasias primitivas en pacientes adultos
en el espacio retrorrectal o presacro es muy infrecuente,
siendo en su mayor parte de origen congénito. Dentro del
grupo de neoplasias quisticas congénitas retrorrectales se
encuentran los quistes del desarrollo, que son neoplasias
quisticas de crecimiento lento y que, por su especial localiza-
cion, a pesar de ser congénitas se manifiestan de forma tar-
dia. Su clinica es variada y esta causada por la compresion
de los organos vecinos o por complicaciones infecciosas del
contenido quistico.

Describimos dos casos clinicos de quistes presacros del desa-
rrollo (un quiste epidermoide y otro quiste dermoide) de
presentacion en el adulto, prestando especial atencion a la
clasificacion, asi como a los problemas diagnosticos y tera-
péuticos de estas tumoraciones.

DEVELOPMENTAL CYSTS IN THE PRESACRAL
SPACE IN ADULTS

Localization of primitive neoplasms the retrorectal or presa-
cral space is rare in adults as most of these tumors are con-
genital. Developmental cysts are included within the group
of retrorectal congenital cystic neoplasms and are slowly-
progressive cystic neoplasms. Because of their localization,
their manifestation is delayed, despite their congenital natu-
re. Their form of presentation is varied and is caused by
compression of the surrounding organs or infectious compli-
cations of the cyst.

We describe two cases of presacral developmental cysts (one
epidermoid cyst and one dermoid cyst) that presented in
adulthood. Special attention is paid to the classification, and
diagnostic and therapeutic problems of these tumors.
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El espacio retrorrectal o presacro es en realidad un espa-
cio potencial, donde es muy poco frecuente la locali-
zacién de neoplasias primitivas. Mds de la mitad de las
tumoraciones presacras son congénitas, siendo su fre-
cuencia estimada de 1/45.000 pacientes' y con claro pre-
dominio en el sexo femenino. Entre estos tumores de
origen congénito, el grupo de quistes congénitos esta for-
mado por teratomas y quistes del desarrollo, siendo estos
ultimos el grupo mas comun.

Los quistes del desarrollo o quistes vestigiales presa-
cros son lesiones congénitas raras, con una presenta-
cién predominante en el sexo femenino (ratio 3:1), y
sus manifestaciones clinicas en el adulto son excepcio-
nales. Respecto a su origen, se cree que proceden de
una anomalia en el desarrollo o de una alteracién de la
regresion de estructuras embrionarias propias de la re-
gién perineal?.

OBSERVACIONES CLINICAS

Caso 1

Mujer de 39 afios que consult6 por historia de edemas en las extremida-
des inferiores. En la exploracion fisica se apreciaba una masa de consis-
tencia quistica que abombaba la cara posterior del recto en el tacto rectal.
La ecografia pélvica informé de gran masa retrouterina con ecogenicidad
mixta de 108 x 80 mm. Se realizé una tomografia computarizada (TC) y
una resonancia magnética (RM) (fig. 1), que revelaron una gran masa
presacra con finas tabicaciones que desplazaba anteriormente el recto y
el ttero, sin signos de infiltracion. Se practicé una extirpacién quirirgica
de un gran quiste lobulado, de contenido blando, mediante abordaje ab-
dominal anterior. El estudio anatomopatoldgico confirmé el diagndstico
de quiste epidermoide.

Caso 2

Mujer de 34 ailos, asintomdtica, que en una revision ginecoldgica pre-
sentaba un desplazamiento del fondo de saco vaginal. En el tacto rectal
se hallaron evidencias de una masa palpable en la zona retrorrectal,
blanda, de caracteristicas quisticas. La ecografia ginecoldgica objetivo
una lesién hipoecoica sugestiva de quiste presacro. La TC (fig. 2) revel6
una coleccién de caracteristicas liquidas de localizacion presacra, sin
conexion con el espacio subaracnoideo ni con las estructuras dseas. La
paciente fue intervenida quirirgicamente mediante abordaje posterior,
con extirpacién completa del quiste y del cdccix. El diagndstico anato-
mopatolégico fue de quiste dermoide.
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Fig. 1. RMN en la que se observa una gran masa quistica de localiza-
cion presacra con didmetros mdximos de 12 X 10 X 7 cm.

Fig. 2. TAC en la que se aprecia masa retrorrectal de caracteristicas li-
quidas de unos 9 cm de didmetro mdximo, con una fina cdpsula perifé-
rica y tabiques en su interior.

DISCUSION

El espacio presacro o retrorrectal se encuentra delimitado
anteriormente por el recto y posteriormente por el sacro y
el céccix. Su superficie craneal estd constituida por la re-
flexién peritoneal y la caudal, los musculos del céccix y
el musculo elevador del ano. Los margenes laterales estan
formados por los uréteres y los vasos iliacos. Este espacio
es, en realidad, un espacio potencial que contiene tejido
mesenquimatico, la arteria sacra media, los vasos hemo-
rroidales superiores y las ramas del plexo sacro y simpé-
tico.
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TABLA 1. Casuistica de los quistes epidermoides y
dermoides en series publicadas sobre tumores presacros

Autor Afios N.° de tumores | N.° de quistes | N.° de quistes
de estudio presacros epidermoides | dermoides

Uhlig 1945-1975 63 1

McCarty 1949-1961 52 6 -

Spencer 1956-1960 38 6 1

Jao 1960-1979 120 15 -

Wang 1978-1992 45 10 2

TABLA 1L Clasificacion de Malafosse de tumoraciones
quisticas congénitas retrorrectales

A. Quistes del desarrollo
1. Quistes epidermoides
2. Quistes dermoides
3. Quistes enteroides
* Quistes del intestino caudal (tailgut cysts)
* Duplicaciones rectales
4. Quistes mixtos
B. Teratomas

En este espacio, la localizacién de neoplasias primitivas
es muy poco frecuente, por lo que para su estudio se pre-
cisan amplias series personales*’(tabla I). La incidencia
de los tumores presacros es dificil de determinar, ya que
son infrecuentes, calculandose una incidencia de 1/45.000
ingresos hospitalarios® o de 1/8.000 exdmenes proctold-
gicos!?.

La gran variedad histoldgica de quistes y tumores retro-
rectales, asi como la imprecision y diversidad de las de-
nominaciones utilizadas, han sido fuente de confusién en
el estudio de estas lesiones. Entre las clasificaciones pro-
puestas, la mds utilizada para catalogar los diferentes tu-
mores originados en el espacio presacro es la propuesta
por Lovelady y Dockerty®, que los divide, en funcién de
su origen, en congénitos, neurogénicos, 6seos y miscela-
neos.

Pese a la gran variedad de posibles lesiones descritas, las
mas frecuentes son los tumores congénitos, que repre-
sentan el 55-65% de las lesiones retrorrectales® % y de és-
tos, dos tercios son quistes de desarrollo. Malafosse!! pro-
pone una clasificacién (tabla II) patogénica simple
dividiendo las lesiones quisticas congénitas o vestigiales
en dos grupos: teratomas y quistes del desarrollo.

Los teratomas agruparian tumores congénitos compuestos
por tejidos miltiples ajenos a la regién caudal, desarrolla-
dos a partir de células embrionarias totipotenciales deri-
vadas de las tres hojas primitivas.

Los quistes del desarrollo estdn originados por alteracio-
nes en el desarrollo o en la regresion de las estructuras
embrionarias de la regién. En funcién de criterios pura-
mente histolégicos y claramente discernibles se distin-
guen 4 grupos: quistes epidermoides, dermoides, enteroi-
des y mixtos. Los quistes enteroides estan limitados por
epitelio glandular mas o menos desarrollado. Se reagru-
pan en quistes del intestino caudal (tailgut cysts) y en du-
plicaciones rectales.

Los casos descritos son un quiste epidermoide y otro der-
moide, caracterizados por ser lesiones quisticas delimita-
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das por epitelio malpighiano queratinizado. Ambos deri-
varian de la placa anal o de un secuestro epidérmico''. El
quiste epidermoide generalmente presenta un contenido
fluido y suele ser, junto a los tailgut cysts, el quiste del
desarrollo mas frecuente'?. El quiste dermoide presenta
un contenido pastoso bordeado por epitelio malpighiano
que, a diferencia del quiste epidermoide, presenta anexos
pilosebdceos y glandulas sudoriparas. Autores como Bart-
hod!? los incluyen en el grupo de los teratomas unitisula-
res simplificados de origen ectodérmico, excluyéndolos
de los quistes del desarrollo.

Los quistes de desarrollo son formaciones quisticas de
crecimiento lento y que, por su especial localizacién, a
pesar de ser congénitos se manifiestan de forma tardia
(30-50 afios). En un mismo paciente pueden asociarse di-
ferentes tipos de quistes del desarrollo®!!. Son maés fre-
cuentes en el sexo femenino, tal vez debido a la mayor
frecuencia de exdmenes ginecoldgicos, especialmente du-
rante el embarazo.

Suelen ser asintomdticos, salvo si estdn infectados, pu-
diendo presentarse con dolor perineal, fiebre o descarga
purulenta. Asi, en pacientes con supuracioén perianal reci-
divante donde han fracasado multiples procedimientos te-
rapéuticos, y especialmente si se presentan en mujeres,
debe sospecharse esta afeccion.

Mids raramente se acompaiian de sintomatologia pelviana
secundaria a fenémenos de compresién directa sobre el
recto o el aparato urinario, causando constipacion, tenes-
mo, polaquiuria, retencién de orina e incontinencia®!'"-!3.
El examen clinico es de vital importancia, y de manera
especial el tacto rectal, ya que es la clave del diagnéstico.
En ocasiones, en la inspeccion se aprecia la existencia de
un hoyuelo postanal, localizado en la linea media poste-
rior del canal anal.

Las radiologias simples de abdomen y de pelvis son de
utilidad a la hora de orientar el diagndstico diferencial
con otro tipo de tumores presacros. Asi, los tumores pre-
sacros malignos y las lesiones metastisicas presentan sig-
nos de destruccion 6sea. La existencia de dientes o tejido
dseo asociado se encuentra en el teratoma, aprecidndose
calcificaciones visibles radiolégicamente en un 40-60%
de los casos'*b.

La sigmoidoscopia es util a la hora de descartar la impli-
cacion de la pared rectal en la tumoracién. La TC y la
RM son los métodos diagnésticos de mayor especificidad
informando del tamaiio, los limites y la consistencia del
tumor. En los tltimos afios también ha contribuido a su
estudio la ecografia endorrectal. Esta prueba diagndstica
presenta una mayor fiabilidad que la ecografia pelviana
en el estudio de las lesiones de localizacién baja, siendo
mas sensible para determinar la extensiébn a las
estructuras vecinas. Asi mismo, puede precisar el caracter
unico o miltiple de la lesion y las caracteristicas del con-
tenido (contenido liquido anecoico en los quistes de desa-
rrollo o heterogéneo en los teratomas). El diagnéstico
preciso sélo puede ser realizado por examen anatomopa-
tolégico de la pieza extirpada.

La biopsia preoperatoria estd contraindicada por el eleva-
do riesgo de infeccién (en algin caso con resultado de
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sepsis y muerte'®), diseminacién tumoral y formacién de
fistulas®.

El riesgo de degeneracién maligna de los quistes del de-
sarrollo se estima en un 7-10%%!" en forma de adenocar-
cinoma de evolucién muy agresiva, con una superviven-
cia menor de un afio. Este riesgo se incrementa a un 60%
si los quistes presentan un contenido de predominio séli-
do, y se da especialmente en las duplicaciones rectales no
comunicadas y en failgut cysts.

Salvo grave contraindicacién médica, todos los tumores
presacros deben extirparse, incluso los asintomadticos, de-
bido a su riesgo de infeccién o a su posible degeneracion
maligna.

Se describen tres vias de abordaje: abdominal, combinada
0 abdominoposterior y posterior. La seleccion de la via de
abordaje depende del tamafio del quiste, su localizacion y
de sus relaciones con las estructuras vecinas.

La via mas comuinmente utilizada en la bibliografia para
la extirpacidn de quistes del desarrollo es la via posterior
de Kraske®'*", situando al paciente en decibito prono en
posicion de navaja y practicando una incisién parasacro-
coccigea, al igual que se utilizé en el segundo caso. Se re-
comienda la extirpacién del céccix si el quiste se encuen-
tra adherido al mismo.

En lesiones pequefias de menos de 4 cm, algunos auto-
res'>!” preconizan la reseccién por via transanal, aunque
presenta mayor riesgo de recidiva, dada la limitada expo-
sicion del espacio presacro en este abordaje.

La via abdominal, como la utilizada en el primer caso
presentado, se recomienda para quistes mayores de 8 cm
que se extienden cranealmente, por encima de la segunda
vértebra sacra3”.

Los quistes del desarrollo degenerados necesitan inter-
venciones mds amplias, como una amputacién abdomino-
perineal y, si es preciso, la extirpacién del sacro®. En ca-
sos inoperables puede llegar a realizarse una puncién
biopsia transacra con el objeto de planificar un tratamien-
to coadyuvante con quimioterapia o radioterapia.

BIBLIOGRAFIA

1. Jackman RJ, Smith ND. Retrorectal tumors. JAMA 1951;145:
956-61.

2. Leborgne J, Guiberteau B, Lehur PA, Le Goff M, Le Néel JC,
Nomballais MF. Les tumeurs kystiques vestigiales retro-recta-
les de I’adulte. Chirurgie 1989;115:565-71.

3. Jao SW, Beart RW Jr, Spencer RJ, Reiman HM, Ilstrup DM.
Retrorectal tumors: Mayo Clinic experience, 1960-1979. Dis
Colon Rectum 1985;8:644-52.

4. Uhlig BE, Johnson RL. Presacral tumors and cysts in adults.
Dis Colon Rectum 1975;18:581-96.

5. MacCarty CS, Wugah J, Coventry MB, Cope WF Jr. Surgical
treatment of sacral and presacral tumors other than sacrococcy-
geal chordoma. J Neurosurg 1956;22:458-64.

6. Spencer RJ, Jackman RJ. Surgical mangement of precoccygeal
cysts. Surg Gynecol Obstet 1962;115:449-52.

7. Wang JY, Hsu CH, Changchien CR, Chen JS, Hsu KC, You
YT, et al. Presacral tumor: a review of forty-five cases. Am
Surg 1995;61:310-5.

Gastroenterol Hepatol 2002;25(10):601-4 603



MARTIN E, ET AL. QUISTES DEL DESARROLLO EN EL ESPACIO PRESACRO EN EL ADULTO

. Lovelady SB, Dockerty MB. Extragenital pelvic tumors in wo-

men. Am J Obstet Genycol 1949;58:215.

. Whelan RL. Retrorectal tumors. Principles of colon and rectal

surgery, 52nd course. Abstracts. October 4-7, 1989. Mineapo-
lis. University of Minesota.

. Campbell WL, Wolff M. Retrorectal cysts of developmental

origin. Am J Roentgenol 1973;11:307.

. Malafosse M, Gallot D, Douvin D, Hervé De Sigalony JP. Kys-

tes et tumeurs péri-ano-rectaux d’origine vestigiale chez 1’adul-
te. J Chir 1977;113:351-60.

. Barthod F, Hervé De Sigalony JP, Parc R. Les formations kysti-

ques vestigiales rétro-rectales de 1’adulte. Ann Chir 1996;50:
906-12.

. Hjermstad BM, Helgwig EB. Tailgut cysts. Report of 53 cases.

Am J Clin Pathol 1988;89:139-47.

604  Gastroenterol Hepatol 2002;25(10):601-4

14.
15.

16.

17.

18.

19.

McColl 1. The classification of presacral cysts and tumours.
Proc R Soc Med 19 63;28:216.

Gross RE, Clatworthy HW, Meeker IA. Sacrococcygeal terato-
mas in infants and children: a report of 40 cases. Surg Gynecol
Obstet 1951;92:34.

Verazin G, Rosen L, Khubchandani IT. Retrorrectal tumor: is
biopsy risky? South Med J 1986;79:1437-9.

Abel ME, Nelson R, Prasad ML, Pearl RK, Orsay CP, Abcalian
H. Parasacrococcygeal approach for the resection of retro-rectal
developmental cysts. Dis Colon Rectum 1985;28:855-8.
Whittaker LD, Pemberton JD. Tumors ventral to the rectum.
Ann Surg 1938;107:96-106.

Hannon J, Subramony C, Scott-Corner CEH. Benign retrorectal
tumors in adults: the choice of operative approach. Am Surg
1994;60:267-72.

44



