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RESUMO

Os cistos da fenda de Rathke sdo lesdes para-selares, geralmente assinto-
madticas, presentes em 12 a 33% das autdpsias de pacientes com hipdfise
normal. Ocasionalmente, os cistos podem aumentar de volume a ponto de
comprimir estruturas supra-selares e intra-selares, levando ao aparecimento
dos sintomas. Clinicamente, os pacientes referem escurecimento visual, além
de apresentarem defeitos campimétricos. M.A.S.R.,47 anos, sexo feminino,
branca, natural de Pelotas/RS com queixa de embacamento progressivo da
visdo do olho direito ha 2 meses. Ao exame, constatou-se baixa visual e
hemianopsia bitemporal. A tomografia computadorizada evidenciou ima-
gem hipodensa arredondada, de bordos nitidos, em topografia selar, determi-
nando remodelacdo e alargamento da sela tircica. A ressonancia magnética
mostrou lesdo expansiva cistica localizada na sela tircica com crescimento
supra-selar. A referida lesao apresenta obliteragdo da cisterna supra-selar e
importante compressao sobre o quiasma 6ptico. A abordagem cirdrgica
confirmou a presenca de lesdo expansiva cistica comprimindo o quiasma
dptico e o exame de anatomia patolégica do material diagnosticou cisto da
fendade Rathke. O exame oftalmoldgico, trés meses apds a cirurgia, mostrou
melhoradaacuidade visual e recuperacdo total dos defeitos do campo visual.
O cisto da fenda de Rathke deve ser incluido no diagndstico diferencial dos
tumores para-selares passiveis de causar compressao da via éptica nervosa
e ressalta-se a importincia do diagndstico e tratamento precoce no intuito
de prevenir danos estruturais com perdas irreversiveis da fungdo visual, bem
como os distirbios enddcrinos.

Descritores: Hemianopsia; Campo visual; Cistos; Sela turcica/cirurgia; Doengas hipofisarias;
Cultivo de tecido; Imagem por ressonancia magnética

INTRODUCAO

Os cistos da fenda de Rathke sdo lesdes para-selares, geralmente assin-
tomaticas, presentes em 12% a 33% das autdpsias de pacientes com hip6fi-
se normal-?.

A manifestac@io de sintomas é rara®?. Ocasionalmente, os cistos podem
aumentar de volume a ponto de comprimir estruturas supra-selares e intra-
selares, levando ao aparecimento dos sintomas, devido a distdrbio
hipofisdrio-hipotalamico-quiasmadtico”. Foram relatados, até 1977, apenas
34 casos™®. Em 1992 esse nimero aumentou para 87, passando para 150
casos histologicamente confirmados em 1997®. Este aumento na incidéncia
¢ dado ao surgimento de novos exames de imagem com maior poder de
resolucdo, como a ressonancia magnética.
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Clinicamente os pacientes referem escurecimento visual,
além de apresentarem defeitos campimétricos, atrofia dptica e
papiledema*9,

A doenga ocorre mais em mulheres adultas, com maior
freqiiéncia entre a 5% e a 6% décadas de vida?.

Os pacientes apresentam bom progndstico visual apds
descompressdo quiasmdtica cirdrgica. O objetivo desse estu-
do é documentar um caso de cisto da fenda de Rathke, verifi-
cando os diagnésticos diferenciais e o risco de recidiva.

RELATO DO CASO

M.A.S.R., 47 anos, sexo feminino, branca, natural de Pelo-
tas/RS, procurou atendimento oftalmolégico referindo emba-
camento progressivo da visao do olho direito (OD) ha 2 meses
e “sensagdo de pressdo” no fundo desse olho. Usa correcdo
optica desde os 4 anos de idade e referiu antecedentes pes-
soais de estrabismo, cancer de mama, com cirurgia oncolégica
ha 5 meses, e amenorréia ha 4 meses.

Ao exame oftalmolégico apresentava acuidade visual, com
correc¢do, de 20/80 no OD e 20/20 no OE. O reflexo fotomotor
direto OD e consensual do OE apresentou-se diminuido, além de
anisocoria discreta com pupila maior a D. A pressdo intra-ocular
foi de 14 mmHg em ambos os olhos. A fundoscopia mostrou
diminui¢do do pulso venoso e discreto edema do disco dptico no
OD, ndo apresentando alteragdes no OE. Ao exame de campo
visual de confrontacdo apresentou hemianopsia bitemporal.

O exame neurolégico ndo revelou outras alteracdes e a to-
mografia computadorizada (TC) de cranio mostrou uma imagem
hipodensa arredondada, de bordos nitidos, densidade interme-
didria entre liquido e partes moles, medindo cercade 2,3x 2,7 cm
de diametro em topografia supra-selar, determinando remodela-
¢do e alargamento da sela tiircica. As estruturas e vasos selares
e para-selares mostraram-se comprimidos e rechacados. A TC
apresentou como diagndstico diferencial craniofaringioma, cis-
to epitelial e cisto da fenda de Rathke (Figura 1).

A ressonincia magnética evidenciou lesdo expansiva cis-
tica localizada na sela tdrcica, com crescimento supra-selar,
medindo cercade 3,4 x 2,8 cm x 2,4 cm em seus maiores didme-
tros, sem realce ap6s o uso endovenoso de contraste. Apre-
sentava obliteracdo da cisterna supra-selar e importante com-
pressdo sobre o quiasma 6ptico, sugestivo de macroadenoma
predominantemente cistico (Figuras 2 e 3).

A avaliagdo laboratorial pré-operatéria de rotina ndo mos-
trou alteracdes.

Aproximadamente um més apds sua primeira consulta, a
paciente foi submetida a uma craniotomia fronto-temporal, com
abordagem da les@o e descompressdao do quiasma 6ptico. O
exame andtomo-patolégico revelou tratar-se de cisto da fenda
de Rathke, com contetido liquido contendo alguns histidcitos.
No pés-operatério evoluiu com meningite, tendo 6tima recupe-
racdo e melhora progressiva das alteragdes visuais.

A acuidade visual do OD, cerca de trés meses apds a cirur-
gia, era de 20/30 e recuperagdo total do defeito campimétrico.
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Figura 2 - Ressonancia Magnética de cranio. Corte sagital

DISCUSSAO

O cisto da fenda de Rathke € origindrio de remanescentes
da fenda de Rathke, formada ao redor da quinta semana de
gestacdo®*. A origem, segundo alguns autores, é de tecido
neuroepitelial®, do endoderma®'? ou das células da hip6fise
anterior, por metaplasia reversa'’. A formagao desses cistos
pode ser resultado da falha na obliteracdo da fenda de Rathke,
com proliferagdo e actimulo de secre¢io no seu interior!*!2,

Em necrépsias de rotina e exames de imagem neuroldgicos
da regido hipotdlamo-hipofisdria, esses cistos podem ser en-
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Figura 3 - Ressonancia Magnética de cranio. Corte axial

contrados em 12% a 33% das pessoas com hip6fise normal-?.
Geralmente sdo assintomdticos®?®. O primeiro caso com au-
mento do volume do cisto a ponto de comprimir estruturas
supra-selares e intra-selares, levando ao aparecimento dos
sintomas, foi descrito por Goldzeiher em 1913®. Até 1997,
foram observados aproximadamente 150 casos histologica-
mente confirmados!>3'¥. A doen¢a predomina no sexo femi-
nino, na proporgdo de 2:1, e entre a 5% e 6 décadas de vida?.
Os sinais e sintomas iniciais geralmente surgem de um distur-
bio hipofisério-hipotalamico-quiasmético combinado!?.

Os achados mais freqiientes, em criangas, sao a diminui¢ao
da acuidade visual e diabetes insipidus, seguidos por adiposi-
dade, cefaléia e vOmitos. Em adultos, observa-se amenorréia,
paresia espastica discreta em membros inferiores, cefaléia,
deficiéncia visual quiasmatica e confusdo mental >3,

Alguns autores'® concluiram de 28 casos estudados de
cistos da fenda de Rathke, 50% apresentaram disttirbios endd-
crinos, 32,1% cefaléia e 14,3% disturbios visuais.

Autores®, estudando 12 pacientes com cisto da fenda de
Rathke, constataram cefaléia em 91% dos pacientes, hiperpro-
lactinemia em 18% e amenorréia em 63%.

O ndmero de casos relatados de cisto da fenda de Rathke
aumentou consideravelmente ap6s 1977, Isso se deve a mo-
dernos exames de imagem com maior poder de resolucdo como
aTCeaRMU31,

O diagnéstico diferencial mais importante é feito com os
craniofaringiomas, contudo outros tumores desta regido de-
vem ser considerados, como os gliomas hipotaldmicos e me-
ningiomas, mesmo que estes tumores tenham diferencas signi-
ficativas no seu contorno e localizagdo. Algumas caracteristi-
cas sdo Uteis para distinguir a imagem dos cistos da fenda de
Rathke dos craniofaringiomas, como o tamanho do cisto, a

idade do paciente, jd que a maior incidéncia dos craniofarin-
giomas ocorre em pacientes com idade abaixo de 20 anos e os
cistos da fenda de Rathke sdao mais freqiientes em adultos, e a
presencga ou ndo de captacdo na parede do cisto"®. As ima-
gens radioldgicas caracteristicas de cisto da fenda de Rathke
sdo de uma lesdo com epicentro selar, de contornos lisos,
auséncia de calcificacdes e de realces internos e apresentacao
homogénea a RM"¥. Alguns autores relataram que foram
incapazes de identificar qualquer achado caracteristico nas
imagens de TC ou de RM que pudessem diferenciar os cistos
da fenda de Rathke de outras lesdes, como o faringioma e os
cistos adenomas hipofisarios®319.

Os achados diagnésticos dos exames de imagem indicam
0s casos que necessitam de tratamento cirdrgico devido a
alteragdes compressivas ou endocrinoldgicas e sugerem pro-
vaveis diagndsticos, porém para o diagnéstico definitivo,
deve ser histologicamente confirmado.

O tratamento cirtirgico dos cistos da fenda de Rathke tem
as mesmas indicacdes que as dos adenomas nao-funcionan-
tes, ou seja, compressdo de estruturas nervosas da regido
quiasmdtica e para quiasmatica, ou de manifestacdes enddcri-
nas devido a distirbio do eixo hipotdlamo-hipofisdrio!?.

A recidiva dos cistos da fenda de Rathke ¢ rara®. Somente
alguns autores, mostraram casos de recidiva bem documenta-
dos"®1". Segundo alguns autores®, o risco de recorréncia au-
menta nos casos com parte sélida, que contenha epitélio es-
camoso estratificado, dentro do cisto. O exame de anatomia pato-
l6gica do cisto dessa paciente mostrou contetido apenas liquido,
revelando um bom prognéstico quanto ao risco de recidiva.

No presente caso, encontramos muitos dos achados da
literatura, como sexo feminino, faixa etdria, diminui¢cdo da acui-
dade visual, hemianopsia bitemporal, além de distdrbio hor-
monal relacionado ao hipogonadismo, a amenorréia. A indica-
¢do do tratamento cirdrgico nessa paciente foi devido a com-
pressdo do quiasma 6ptico e um possivel distirbio enddcrino,
confirmado com a reversio do hipogonadismo apds a cirurgia.
Ressalta-se a importancia do diagndstico e conduta precoce,
no sentido de evitar um maior comprometimento visual, além
do aparecimento de outros sinais e sintomas dos distirbios
hormonais.

Portanto, frente a pacientes com tais manifestacdes vi-
suais, deve-se incluir o cisto da fenda de Rathke no diagndsti-
co diferencial dos tumores da regido selar.

ABSTRACT

Rathke’s cleft cysts are parasellar lesions, which are usually
asymptomatic and found in 12 to 33% of autopsies done on
patients with normal pituitary gland. Occasionally, the cysts can
swell up to the point of putting pressure on the suprasellar and
intrasellar structures, which provoke the symptoms. Clinically,
the patients complain about blurred vision and they also present
hemianopsia deficiency. M.A.S.R., 47 years old, female, white,
born in Pelotas/RS, complained about progressive vision reduc-
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tion in the right eye for 2 months. During the examination, loss of
vision and bitemporal hemianopsia were discovered. Computeri-
zed tomography highlighted a rounded hypodense image with
clear borders, in sellar topography, determining remodeling and
enlarging of the sella turcica. Magnetic resonance showed
expansive cystic injury located in the sella turcica with suprasel-
lar growth. The mentioned injury presented obliteration in the
suprasellar cistern and an important compression on the optic
chiasm. The surgical approach confirmed the presence of exten-
sive cystic injury compressing the optic chiasm, and the anato-
micopathological examination of the material diagnosed Rathke’s
cleft cyst. The ophthalmic examination three months after the
surgery showed improvement in visual accuracy and total reco-
very of defects of the visual field. Rathke’s cleft cyst must be
included in the differential diagnosis of parasellar tumors which
may cause compression of optical pathway, and the importance
of the diagnosis and immediate treatment with the purpose of
avoiding structural damages with unreversible losses of visual
function, as well as endocrine disorders are emphasized.

Keywords: Hemianopsia; Visual field; Cysts; Sella turcica/
surgery; Pituitary diseases; Tissue cultures; Magnetic reso-
nance imaging
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