Multipele canaliforme mediane

raphecysten
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De consultatiearts vraagt de dermatoloog om mee te kijken bij een onbegrepen scrotaal huidbeeld. Het
blijkt te gaan om een zuigeling met geel-witte papels over de lineaire raphe waarbij het histologisch beeld

duidelijkheid geeft over de diagnose.

ZIEKTEGESCHIEDENIS
Casus
Een 3 maanden oude zuigeling presenteert zich op het consul-

tatiebureau met meerdere cyste-achtige papels op het scrotum.

De jongen is ter wereld gekomen via een ongecompliceerde
zwangerschap en bevalling. Zijn start was goed, met een maxi-
male Apgar-score. Bij lichamelijk onderzoek na geboorte zijn
geen afwijkingen opgevallen door de kinderarts.

Bij een periodieke controle door de jeugdarts uit moeder haar
bezorgdheid over meerdere bulten bij het scrotum van de
jongen. In verband met de bezorgdheid bij moeder en het bij-
zondere huidbeeld besluit de jeugdarts tot een doorverwijzing
naar de polikliniek dermatologie.

Op de polikliniek dermatologie wordt een gezond ogende
zuigeling gezien die geen hinder lijkt te ondervinden van de
huidafwijkingen. Vergelijkbare afwijkingen komen niet in de
familie voor en er is geen sprake van consanguiniteit.

Dermatologisch onderzoek

Bij dermatologisch onderzoek worden negen, lineair gerang-
schikte, miliaire tot lenticulaire, ovale tot ronde, scherp
begrensde, geel-witte papels gezien over de lineaire raphe van
het scrotum. De penis en het perineum zijn niet aangedaan
(afbeelding 1). Er wordt besloten om een huidbiopt te verrich-
ten van de grootste papel.

Histopathologisch onderzoek

Het verkregen huidbiopt is bekleed met verhoornend plavei-
selcelepitheel dat enigszins onregelmatig acanthotisch ver-
breed is. De dermis bestaat uit cysteuze ruimtes bekleed met
meerlagig plaveiselcelepitheel waarin het stratum granulosum
aanwezig is. In de cysten zitten hoornlamellen. Tevens wordt
een kleinere cyste bekleed met kubisch epitheel waargenomen.

Afbeelding 1. Lineair gerangschikte geel-witte papels over de lineaire

raphe van het scrotum.

Afbeelding 2. Coupe van huidbiopt met acanthose van de

epidermis en cysteuze ruimtes in de dermis.
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Afbeelding 3. Vergroting van de coupe van het huidbiopt waarbij hoorn-

lamellen en kubisch epitheel binnen de cysteuze ruimtes waar te nemen zijn.

In de diepere doorsneden gaan deze cysteuze ruimten over in
een grote cyste. Er is geen ander bekledend epitheel aange-
troffen. Gezien de kliniek en lokalisatie zou het huidige beeld
kunnen passen bij canaliforme mediane raphecysten van het
epidermoide type (afbeelding 2 en 3).

Diagnose
Multipele canaliforme mediane raphecysten van het epider-
moide type.

Behandeling

Gezien de benigne aard en de afwezigheid van klachten is een
expectatief beleid geindiceerd. Bij toekomstige klachten of
groei kan excisie worden overwogen.

BESCHOUWING

Urogenitale malformaties komen in het algemeen weinig voor
met een incidentie van rond de 2%. [1] Tot de urogenitale mal-
formaties behoren de mediane raphecysten. Dit zijn zeldzame
laesies uitgaande van de mediane raphe, de verticale fusielijn
van de penis tot en met de anus. Het zijn benigne cysten die bjj
zowel mannen als vrouwen kunnen voorkomen. Het grootste
belang is het onderscheid tussen andere, deels meer serieuze,
aandoeningen. De belangrijkste differentiaaldiagnoses zijn
een epidermale inclusiecyste, dermoidcyste, pilonidale cyste,
urethradivertikel, steatocystoma multiplex en glomustumor.
Het onderscheid kan gemaakt worden op basis van de klini-
sche en histopathologische eigenschappen. [2] Dit zal hieron-
der verder worden toegelicht.

Mediane raphecysten zijn meestal vanaf de geboorte aanwezig
en kunnen op de gehele ventrale zijde van het genitale gebied
voorkomen: op/rond de meatus urinarius, de glans en de schaft
van de penis; het scrotum; en/of het perineum. [3] Vaak presen-
teert een patiént zich met een solitaire cyste in het proximale
gedeelte van de genitalia. [3,4] Minder vaak presenteren patién-
ten zich met meerdere, afzonderlijke cysten en in zeldzame
gevallen kunnen de cysten zich presenteren als een koordvor-
mige (canaliforme) induratie op de mediane raphe. [4,5] De cys-
ten veroorzaken in 72% van de totale groep geen klachten. In

sommige gevallen kunnen de cysten in verloop van tijd groter
worden en wel klachten veroorzaken. [3]

De gemiddelde leeftijd van presentatie is 26,7 jaar met een bimo-
dale verdeling tussen de 1 en 10 jaar en tussen de 21 en 40 jaar.

[3] In de eerste groep presenteren ouders zich met zorgen bij

de dokter over een laesie bij hun kind die hen is opgevallen. De
tweede groep bestaat uit mannen die zich vanwege cosmetische
redenen presenteren of waar uiteindelijk klachten zijn ontstaan
door groei. [2,3] In een aantal gevallen kan trauma of seksuele
gemeenschap irritatie veroorzaken. Hierdoor kunnen pijnklach-
ten of moeite met plassen ontstaan. Hoe distaler de cyste, hoe
groter de kans op het ontstaan van klachten. Van presentatie
op latere leeftijd is zelden sprake, maar het is gerapporteerd en
kan in die gevallen een atypische presentatie hebben. [3,6,7.8] Zo
is er een presentatie op de spoedeisende hulp beschreven door
plotselinge toename in grootte en een presentatie waar in eerste
instantie gedacht werd aan een perianaal poliep. [6,7]

Histologisch onderzoek maakt onderscheid tussen vier soor-
ten mediane raphecysten: het urethrale type, het epidermo-
ide type, het glandulaire type en het gemixte type. [3] Meest
voorkomend is het urethrale type, gekenmerkt door een laag
cilindrische cellen bedekt met meerdere gestratificeerde lagen
van gelijkvormige, kleine cellen. Het epidermoide type bestaat
uit plaveiselepitheel. Het glandulaire type bestaat uit een goed
gevormde intraepitheliale glandulaire structuur in de bekle-
ding van het urethrale epitheel. Het gemixte type is de tweede
meest voorkomende type mediane raphecyste en bestaat uit
meer dan één type epitheelcellen. [3] Gepigmenteerde raphe-
cysten zijn ook gerapporteerd, maar deze komen zeer zelden
voor. [8.9] Er is geen specifieke immunohistochemische marker
vastgesteld die onderscheid zou kunnen maken tussen de dif-
ferentiaaldiagnoses. Er worden wel aanwijzingen gevonden
dat bepaalde markers in de cellen van mediane raphecysten
voorkomen en dat daaruit geconcludeerd kan worden dat de
cysten urotheliaal van oorsprong zijn. [10]

De pathogenese van de mediane raphecysten is nog niet vol-
ledig opgehelderd, maar er bestaat een aantal hypothesen.

De vooraanstaande hypothese is die van de ‘tissue trapping.
Tijdens de embryonale ontwikkeling fuseren de twee helften
van de anus tot aan de glans penis en wordt de mediane raphe
gevormd. [1,11] Bij incomplete fusie blijven er epitheliale resten
aanwezig onder de fusielijn (‘tissue trapping’) die later uitgroei-
en tot een cyste of een kanaal. Het type cellen dat achterblijft
in deze epitheliale rest bepaalt tot welk bovengenoemd histo-
logisch subtype de mediane raphecyste zal uitgroeien. [2,4,10,11]
Een andere hypothese is de afwijkende ontwikkeling van ecto-
pische periurethrale klieren van Littre. [2,3,10] Dit zorgt ervoor
dat deze klieren niet kunnen draineren en dat er op deze wijze
een cyste ontstaat, die mucineus van aard zou kunnen zijn. [3,5]

Als behandeloptie kan een expectatief of chirurgisch beleid
overwogen worden. [2,10] Op kinderleeftijd en bij kleine,
asymptomatische laesies is het verantwoord, en het meest
veilig, om de laesie in situ te laten. Een ontaarding tot maligni-
teit is nooit beschreven. Bij klachten of vanwege cosmetische
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reden is een totale excisie met primaire sluiting de beste optie
om een recidief en complicaties zoals infectie te voorkomen.
[3.4,10,12] Aangezien de precieze pathogenese nog niet volledig
is achterhaald, is het van belang om verdacht te zijn op andere

Concluderend moet bij een (meestal) pijnloze, cysteuze zwel-
ling in het gebied van de mediane raphe aan een mediane rap-
hecyste worden gedacht. Wanneer er sprake is van meerdere,
lineair gerangschikte papels over de mediane raphe, dan zou

deformiteiten, ondanks dat er geen geassocieerde aangeboren
afwijkingen zijn beschreven.

Terugkomend op onze casus bleek er sprake te zijn van de zeld-

zame canaliforme presentatie van mediane raphecysten van
het epidermoide type. Er werd gekozen voor een expectatief
beleid, vanwege de leeftijd van drie maanden en de afwezig-
heid van klachten. Uitleg werd gegeven aan de ouders over de
afwijking. Er werd geen follow-up afgesproken.

SAMENVATTING

Mediane raphecysten zijn goedaardige laesies die zelden
voorkomen en meestal vanaf de geboorte aanwezig zijn. De
cysten kunnen zich over de gehele mediane raphe bevinden
en het betreft meestal een solitaire laesie, maar meerdere
cysten of een canaliforme presentatie zijn ook mogelijk. Het
grootste belang is de differentiatie tussen andere diagnoses
en een klinische beoordeling ter uitsluiting van andere
congenitale deformiteiten, aangezien de pathogenese nog
niet volledig is vastgesteld. Behandeling, middels totale
excisie met primaire sluiting, dient plaats te vinden bij
klachten of om cosmetische redenen, maar voorop staat een
expectatief beleid. Wij presenteren de zeldzame canaliforme
presentatie bij een jongen van drie maanden zonder enige
symptomen. Na de diagnose middels een biopt vast te

hebben gesteld, werd er gekozen voor een expectatief beleid.

- TREFWOORDEN
- Canaliforme - raphecysten - epidermoid
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dit kunnen wijzen op een zeldzame canaliforme presenta-
tie. Indien een mediane raphecyste wordt gediagnosticeerd
volstaat een expectatief beleid. Bij klachten of toename van
omvang kan excisie worden overwogen.

Onze grote dank gaat uit naar mw. drs. Leyda M. Alvarez Costa

voor haar bijdrage aan dit artikel. En paz descanse.

SUMMARY

Median raphe cysts are benign lesions of a rare prevalence
and are mostly present since birth. The cysts can be
present on the entire area of the median raphe. Mostly a
solitary cyst is seen, but multiple cysts or the canaliform
variant are reported. Most important is the differentiation
between other diagnoses and a clinical assessment to rule
out other congenital deformities, as the pathogenesis is
not entirely understood. Treatment needs to be performed
when complaints occur or for cosmetic reasons by a total
excision with primary closure, but expectative treatment is
preferred. We present the rare canaliform presentation of a

median raphe cysts in a boy of three months old without any

symptoms. After the diagnosis was confirmed by a biopsy,
we chose an expectative treatment plan.
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