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Los quistes del rafe medio perineal son lesiones con-

génitas poco habituales en la práctica clínica diaria, sien-

do particularmente infrecuentes en la infancia. Se pre-

sentan dos casos pediátricos afectados de dicha lesión,

en los que se requirió escisión quirúrgica. Revisamos as-

pectos embriológicos, diagnósticos y opciones terapéuti-

cas que pueden ser de utilidad al pediatra o cirujano pe-

diátrico ante la presencia de un caso afectado de dicha

enfermedad.
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MEDIAN RAPHE CYSTS OF THE PERINEUM 
IN CHILDHOOD

Median raphe cysts of the perineum are uncommon

congenital lesions. Congenital lesions rarely encountered

in daily clinical practice. Their diagnosis in childhood is

particularly rare. We report two children with these cysts

requiring surgical removal. We review the embryological,

diagnostic and therapeutic aspects of these cysts, which

could be of interest to pediatricians and pediatric surge-

ons when faced with this pathology in children.
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INTRODUCCIÓN
Los quistes de rafe medio (QRM) son lesiones infre-

cuentes del aparato genital masculino, que pueden lo-
calizarse desde la parte distal del pene, siguiendo por
el rafe ventral del mismo hasta la zona perianal1,2. Su
presentación en la edad pediátrica es excepcional. Etio-
patogénicamente se consideran defectos del desarrollo
embriológico3. Son lesiones de fácil diagnóstico, aun-
que éste habitualmente no se establece hasta la edad
adulta2,3. Presentamos dos casos de quiste de rafe me-
dio, el primero con afectación periglandular, y el se-
gundo constituyendo una formación arrosariada desde
la raíz del escroto hasta el ano. Efectuamos, así mismo,

una revisión bibliográfica de dichas lesiones en la in-
fancia que pueda ser de utilidad en la consulta médica
o quirúrgica.

OBSERVACIONES CLÍNICAS

Caso 1
Varón de 17 meses de edad, sin antecedentes patoló-

gicos familiares ni personales reseñables. Unos 6 meses
antes se le aprecia un quiste en la cara anterior del pe-
ne, a la altura del frenillo, que se inflamó y drenó es-
pontáneamente un líquido de aspecto purulento. Dicho
quiste volvió a aparecer, lo que provocó gran ansiedad
familiar, y fue remitido a nuestro servicio. En la explo-
ración física se apreció una formación quística de 0,5 cm
de diámetro, translúcida en su cara anterior, localizada a
unos 4 mm de frenillo, sin signos inflamatorios locales.
El resto de la exploración de órganos y sistemas fue nor-
mal. Las analíticas de sangre y orina estaban dentro de
la normalidad. Se practicaron frenulectomía y extirpa-
ción quirúrgica del quiste en su totalidad, que fue remi-
tido para estudio histopatológico y en el que se apreció
la existencia de “formación quística de 0,5 cm, paredes
translúcidas y revestimiento parietal interno liso, micros-
cópicamente constituido por un epitelio transicional
(urotelial), focalmente ulcerado en superficie (figs. 1a y
b), con acumulación ocasional de un material mucoide in-
tracitoplásmico (PAS positivo) (fig. 2), sustentado por una
estroma fibrosa densa parcialmente hialinizada, sin evi-
dencia de infiltrado inflamatorio coexistente”. El diagnósti-
co anatomopatológico fue de quiste del rafe medio pre-
pucial. El período postoperatorio y los controles a los 6 y
12 meses de la intervención fueron totalmente normales. 

Caso 2
Varón de 10 años de edad, sin antecedentes patológi-

cos familiares ni personales reseñables. Desde el perío-
do neonatal presentaba rafe escrotoperineal hiperpig-
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mentado y muy marcado, sin que provocara sintomato-
logía alguna ni ansiedad familiar. Cinco meses antes de
consultar en nuestro servicio, se apreciaron “abulta-
miento” e inflamación de dicha zona, que ocasionaba el
manchado continuo de la ropa interior con una secre-
ción acuosoamarillenta y que se abscesificó en dos oca-
siones, drenando espontáneamente. En la exploración
física se observó una formación longitudinal siguiendo
el rafe medio perineoescrotal, de unos 7 cm de longitud,
constituida por múltiples nódulos perlados de contenido
blanquecino, algunos de ellos confluentes, sin signos in-
flamatorios ni fluctuación (fig. 3). El resto de explora-
ción de órganos y sistemas fue normal, al igual que las
analíticas de sangre y orina. Se procedió a la extirpación
“en bloque” de un canal fistuloso producido por la in-
tercomunicación de los múltiples quistes mucosos del
rafe. El estudio histopatológico informó de la presencia
de “seno intradérmico lineal formado por la confluencia
de numerosas cavidades quísticas alternando con quis-
tes mucosos en su vecindad y no comunicados con di-
cho seno, configuradas por un epitelio de tipo pseudo-
estratificado sin signos inflamatorios ni metaplasia”. Se
estableció el diagnóstico de quiste de rafe medio. El pe-
ríodo postoperatorio fue favorable, y los controles prac-
ticados a los 6, 12 y 24 meses de la intervención, total-
mente normales. 

DISCUSIÓN
Las formaciones quísticas localizadas a lo largo del ra-

fe anogenital medio se han descrito previamente bajo di-
versos términos, como quiste mucoide4, quiste uretroi-

de5 o cistadenoma apocrino6. Sin embargo, hoy día sa-
bemos que todas estas entidades tienen características
clínicas e histológicas similares, por lo que en la actua-
lidad se tiende a denominarlas “quistes del rafe medio”7.
Pueden considerarse unas lesiones extremadamente in-
frecuentes; de hecho una reciente revisión de la biblio-
grafía mundial halló 160 casos descritos de QRM entre
1914 y 19908.

Su aparición en niños es particularmente rara9-11. De
hecho, en un porcentaje mayoritario estas lesiones tar-
dan muchos años en manifestarse y, por tanto, suelen
hacerlo en la edad adulta2,3. Su diagnóstico no suele
plantear dificultades, siendo característica la aparición
de nódulos perlados o quísticos, rellenos de un material
mucoide translúcido que puede localizarse en todo el
recorrido del rafe medio (zona ventral del glande, peri-
meatalmente, cara ventral del pene y hasta la zona pe-
rianal)8,12. Suelen ser asintomáticos en un 75% de los ca-
sos10, por lo que es factible que existan muchos casos
no recopilados3. La clínica sobreviene, como en nues-
tros dos casos, ante la infección de los quistes12, pu-
diendo asímismo describirse síntomas como prurito en
la zona perimeatal, disuria, chorro irregular, e incluso in-
terferir en las relaciones sexuales según su tama-
ño10,13,14.

Desde un punto de vista histológico, se han descrito 3
patrones8: a) tipo uretral, el más frecuente (70,1%), ha-
llado en nuestros dos pacientes, constituido por epitelio
similar al de la mucosa uretral (estratificado columnar,
cuboidal y/o transicional); b) tipo epidermoide (10,9%),
formado por epitelio escamoso, y c) tipo mixto (4,6%)

Figura 1. b) Caso 1. Detalle del epitelio transicional (uro-
telial) (HE, ×40).

Figura 1. a) Caso 1. Formación quística tapizada por
epitelio transicional focalmente ulcerado (HE,
×10). b) Caso 1. Detalle del epitelio transicio-
nal (urotelial) (HE, x40).
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constituido por mezcla de elementos de los dos tipos
anteriores. Los QRM se tiñen con las técnicas de PAS,
hierro coloidal o azul alcián12.

El origen de los QRM se debe a un defecto embrioló-
gico y es aún motivo de controversia, aunque la hipóte-
sis más aceptada es que se producirían ante una defi-

ciencia en la embriogénesis de los denominados con-
ductos parauretrales externos3, que fueron descritos de-
talladamente en 1976 por Cole y Hellwig12. Dichos duc-
tos se extienden a lo largo del frenillo, rafe peneano me-
dio y rafe escrotal y perineal, sin conectar con la uretra.
Un fallo en el proceso embriológico de canalización de
los mismos produciría los QRM3,15.

Con respecto a su tratamiento, aunque no se han des-
crito cambios premalignos en los QRM, se considera que
la terapia de elección debe ser la extirpación quirúrgica
electiva para prevenir episodios de sobreinfección o mo-
lestias locales derivadas de su localización y tamaño3,8.
Como ocurrió en el caso 2, en aquellos QRM con gran-
des trayectos subepiteliales está indicada las resección
completa de todo el seno dérmico para evitar las recidi-
vas locales1,3.

Creemos importante, a pesar de la infrecuente apari-
ción de los QRM en la edad infantil, que tanto el pedia-
tra como el cirujano pediátrico estén familiarizados con
estas lesiones, con el fin de que puedan dar una infor-
mación adecuada a los progenitores, así como para ali-
viar su ansiedad y planificar un tratamiento correcto.
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Figura 2. Caso 1. Acumulación intracitoplasmática de
material mucoide PAS positivo (PAS, ×40).

Figura 3. Caso 2. Formación quística arrosariada cons-
tituida por múltiples quistes de rafe medio, a lo
largo de todo el rafe medio anoscrotal.


