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Resumen

Se denomina tiroides ectdpico a la presencia de tejido tiroideo
funcionante en una localizacion diferente a su posicion normal
pretraqueal. Su prevalencia en la poblacién general es muy
baja, y es una causa rara de tumoracién cervical. Presentamos
el caso clinico de una nifia de 8 afios de edad con una tumora-
cién cervical asintomatica, que fue diagnosticada de tiroides
ectopico cervical. En el nifio con tumoracién cervical, la locali-
zacion habitual de la glandula tiroides en su posicién normal
mediante ecografia es un método fiable e inocuo para excluir
el tiroides ectpico y evitar su exéresis inadvertida. A pesar de
su rareza, es un diagndéstico que debe considerarse en la eva-
luacién de todo nifio con tumoracion cervical.
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Abstract

Title: Ectopic thyroid: a rare cause of a neck mass in a child

Ectopic thyroid is the presence of functional thyroid tissue
at a site other than its normal pretracheal position. Its preva-
lence in the general population is very low, and it rarely pro-
duces a mass. Here, we present the case of an 8-year-old girl
with a neck mass that was diagnosed as ectopic thyroid tissue.
In children with neck masses, the location of the thyroid gland
in its normal position by routine ultrasound scan is a reliable
and noninvasive method of ruling out ectopic thyroid and avoid-
ing its inadvertent excision. In spite of its rarity, this diagnosis
should be considered in the evaluation of any child with a neck
mass.
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Introduccion

Se denomina tiroides ectépico (TE) a la presencia de tejido
tiroideo funcionante en una localizacién diferente a su posi-
cién normal pretraqueal. Su localizacién mas comun es la ba-
se de la lengua (tiroides lingual), que representa mas del 90%
de todos los casos. Su prevalencia en la poblacion general es de
1/100.000-300.000 personas, con un claro predomino en el
sexo femenino (4 veces mas frecuente en mujeres)'. £l TE es
la causa mas frecuente de hipotiroidismo congénito primario
(HC), cuya incidencia es de 1/4.000-5.000 recién nacidos?. Las
causas mas comunes de tumoracion cervical en el nifio son el
quiste del conducto tirogloso, el quiste dermoide, el quiste
branquial, el linfangioma y las adenopatfas cervicales; el TE
en localizacion cervical es muy poco frecuente®.

Caso clinico

Nifia de 8 afios de edad, sin antecedentes personales ni fami-
liares de interés, remitida por su pediatra a la consulta de ciru-
gfa pediatrica con el diagnéstico de tumoracién cervical de
crecimiento lento en los Gltimos 3 meses. La paciente se ha
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mantenido asintomatica en todo momento, con un desarrollo
pondoestatural adecuado (peso 30 kg y talla 131 cm; percentil
75). En la exploracion fisica, la tumoracion es subcutanea cer-
vical media, sin signos inflamatorios locales, y a la palpacion
es redondeada, bien delimitada, de consistencia blanda y no
dolorosa. La tumoracién se moviliza con la deglucion. El resto
de la exploracién fisica no detecta hallazgos patolégicos. Con
la sospecha diagndstica de quiste del conducto tirogloso se
realiza una ecografia cervical, que muestra en la linea media
anterior del cuello, entre la musculatura prelaringea, una tumo-
racién sélida de unos 3,5 cm de didmetro y de estructura inter-
na homogénea (figura 1). No se aprecia la glandula tiroides en
su localizacion habitual en la porcién inferior del cuello, por lo
que el hallazgo es compatible con TE. Ante este hallazgo, se
indica la realizacion de una tomografia computarizada (TC) cer-
vical, observandose que la tumoracién es hiperdensa, con zo-
nas heterogéneas en su interior, esta embebida en la muscula-
tura prelaringea, y se extiende desde la base de la lengua
hasta la region media del cuello (figura 2). No se aprecia la
glandula tiroides en su posicién normal. Con la sospecha diag-
ndstica de TE se realiza una gammagrafia tiroidea que confir-
ma la existencia de un TE de morfologia alterada y localizado
en la linea media cervical, con una distribucién del trazador
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Figura 1. La ecografia
cervical muestra una
tumoracion sdlida, en
la regién anterior del
cuello, de 3,5 cm de
didmetro y estructura
interna homogénea. Al
no apreciarse la glandula
tiroides en su posicion
normal, el hallazgo es
sugestivo de tiroides
ectdpico. TE: tiroides
ectépico, TR: trdquea

Figura 2. [a TC cervical muestra que la tumoracion esta situada
entre la musculatura prelaringea, es hiperdensa con zonas
heterogéneas en su interior, y confirma la ausencia de glandula
tiroides en su posicion normal, lo que apoya el diagndstico de
tiroides ectdpico

L

Figura 3. [a
gammagrafia tiroidea
confirma la existencia
de un tiroides ectdpico
localizado en la linea
media cervical, de
morfologia alterada y
con una distribucion del
I razador homogénea

homogénea (figura 3). La paciente es remitida a la consulta de
endocrinologia pediatrica para su estudio. El nivel elevado de tiro-
tropina (TSH) de 17,60 mU/L (valores normales: 0,3-5 mU/L),
con un nivel normal de tiroxina (T4) libre de 1,1 nmol/L (valores
normales: 0,7-2 nmol/L), reflejan un estado de hipotiroidismo
subclinico, por lo que se inicia tratamiento con Eutirox (levoti-
roxina de sodio) 25 mg/dia. El resto del estudio analitico (he-
mograma, bioquimica y estudio de la coagulacion) no muestra
alteraciones. En el control médico realizado a los 3 meses de
iniciado el tratamiento hormonal, se observa una importante
reduccion del tamafio de la glandula tiroidea ectépica, con una
normalizacion de los valores de TSH (4,43 mU/L), mantenién-
dose la T4 libre normal (1,2 nmol/L). Actualmente, un afio des-
pués del inicio del cuadro, la paciente se mantiene asintomati-
ca, con controles clinicos y analiticos periédicos que muestran
una estabilizacién del tamafio glandular y una normalizacién de
los valores de TSH y hormonas tiroideas.

Discusion

La glandula tiroides inicia su desarrollo en la tercera semana
de la vida fetal, a partir de una proliferacién endodérmica me-
dia, localizada entre la primera y la segunda bolsa faringea.
Entre la cuarta y la séptima semanas este tejido endodérmico
se invagina, creandose un diverticulo medio, o foramen cae-
cum, que se extiende caudalmente formando el conducto tiro-
gloso. Este conducto discurre a través o alrededor del hueso
hioides y posteriormente se bifurca para formar los |6bulos de-
recho e izquierdo del tiroides en la regién anterior e inferior del
cuello’. El fallo en el proceso de descenso o migracion de la
glandula tiroides daréa lugar al TE, que puede situarse en cual-
quier localizacion del trayecto embrioldgico (lingual, cervical
prelaringeo o pretraqueal). En ocasiones el TE puede aparecer
intratraqueal, subesternal o mediastinico, e incluso se ha des-
crito en areas alejadas del cuello (corazén, higado, vesicula
biliar, pancreas y vagina). También se han recogido en la biblio-
grafia algunos pocos casos de doble y triple ectopia de la glan-
dula tiroides3*.

EI TE es la més comdn de las disgenesias tiroideas (70-80%).
Le sigue en frecuencia la athyreosis(10-20%), o ausencia com-
pleta de células foliculares, que surge por la alteracion en la
diferenciacion glandular que tiene lugar durante la embriogé-
nesis. Otras disgenesias, como la hemiagenesia o la hipoplasia
glandular, son muy raras. Las disgenesias tiroideas son respon-
sables de la mayoria de los casos de HC (80-85%)?. Menos
frecuentemente, el HC estd originado por defectos en la sinte-
sis de hormonas tiroideas, que se asocian a bocio y siguen un
patrdn de herencia autosémico recesivo?®.

La etiologfa de las disgenesias tiroideas no esté aclarada.
Algunos datos apoyan un patrén hereditario, pues existe el an-
tecedente de un familiar afectado en el 2% de los casos, cifra
15 veces mayor de lo esperable s6lo por azar, y los analisis
realizados en estas familias sugieren un patrén de herencia
dominante con penetrancia variable. Recientemente, las disge-
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nesias tiroideas se han asociado a mutaciones en genes res-
ponsables del desarrollo de las células tiroideas foliculares
(TITF-1, TITF-2, PAX-8y TSHR), pero s6lo se han encontrado
estas mutaciones en el 10% de los casos de HC (pacientes que
predominantemente tienen hipoplasia tiroidea ortotépica, aso-
ciada a otras malformaciones)®. También ha sido propuesto
como un posible mecanismo etioldgico las mutaciones en el
factor 2 de trascripcion tiroideo, el cual es requerido para su
migracion®. No obstante, existe una discordancia mayor del
90% de la ectopia tiroidea aislada en gemelos monocigotos®.
Actualmente, ante la ausencia de datos concluyentes, las dis-
genesias tiroideas se consideran el resultado de mutaciones
somaticas o episodios del desarrollo que ocurren de manera
esporadicaZ®.

La mayorfa de los pacientes con TE estan asintomaticos. La
disgenesia de la glandula, ya que es el tnico tejido tiroideo
funcionante en la mayoria de los casos (75%), provoca que la
produccién de hormonas sea inadecuada, de manera que en
ocasiones es incapaz de responder, sin un aumento de tamafio,
a situaciones de estrés en las cuales existe una importante
demanda metabdlica (pubertad, embarazo, infeccion). Este au-
mento de tamafo del TE, provocado por la estimulacion de la
TSH elevada, refleja la respuesta normal compensatoria de
una hipofuncion tiroidea. El aumento de los niveles de TSH con
valores de hormonas tiroideas normales es un signo de hipoti-
roidismo subclinico, y precede al inicio de los sintomas. El hi-
potiroidismo clinico, que aparece en un tercio de los pacientes,
se desarrolla cuando el TE es incapaz, a pesar del aumento de
tamafio, de hacer frente a las demandas fisioldgicas’. El au-
mento de tamafio del TE puede dar lugar a sintomas obstructi-
vos' 89,

Todas la enfermedades que pueden afectar al tiroides nor-
mal son susceptibles de asociarse con el TE (adenoma, bocio,
hiperplasia, inflamacién, carcinoma). La posibilidad de malig-
nizacién del TE esta reconocida, pero el riesgo es muy bajo
(<1%); el carcinoma papilar de tiroides es el tumor desarrollado
en la gran mayoria de los casos. El desarrollo de hipertiroidis-
mo en el TE es excepcional®*.

La ecograffa es suficientemente sensible para localizar y
caracterizar las tumoraciones cervicales, asi como evaluar el
tiroides en nifios, delinear su anatomfa, su tamafo, localiza-
cion, ecogenicidad, vascularizacion y su relacion con las es-
tructuras adyacentes'®'", de manera que la ausencia del tiroi-
des en su localizacién normal puede ser facilmente detectada
sin exponer al nifio a radiacion ionizante'. Por este motivo, ha
reemplazado a la gammagrafia tiroidea en la evaluacion siste-
maética de los nifios con sospecha de quiste del conducto tiro-
gloso', y es el primer estudio que debe realizarse para iden-
tificar el tiroides en su posicion normal'. En una revision de
30 nifios, en los que se extirpd un quiste tirogloso, la glandula
tiroidea se observd por ecografia preoperatoriamente en todos
los casos'®. Hoy dia se recomienda la ecografia como una mo-
dalidad de imagen precisa, coste-efectiva y no invasiva en la
evaluacion sistematica del nifio con tumoracion cervical', y

se aconseja la identificacion de la glandula tiroides en su po-
sicion normal con el objetivo de excluir el TE y prevenir su exé-
resis inadvertida, con resultado de hipotiroidismo y sus posi-
bles consecuencias medicolegales'?.

La TC con contraste podria ser (til para ciertas masas cervi-
cales en las que es necesaria una precisa localizacién anato-
mica que no es posible determinar ecogréaficamente®, y para
localizar el tejido tiroideo cuando la glandula no esta identifi-
cada en su posicion normal por ecografia'. No obstante, no se
recomienda como una exploracién sistemética en el nifio con
una masa cervical, debido a su coste y a la alta exposicion a
radiacion ionizante®.

La resonancia magnética es mas Util en casos de TE lingual,
situacion en la que la delimitacidn del tejido tiroideo del miscu-
lo lingual es dificil. La exposicion a la radiacién es menor que
con la TC, pero aumenta el coste y el tiempo de realizacion de
la prueba, y a menudo en nifios precisa anestesia’.

El uso de la gammagrafia tiroidea sisteméaticamente en la
evaluacion de las masas cervicales en nifios es controvertido.
Actualmente, su uso habitual en el nifio con sospecha de quis-
te del conducto tirogloso no estd justificado’®. No obstante, la
gammagrafia tiroidea es la prueba méas sensible y especifica
para valorar y localizar tejido tiroideo funcionante'®, por lo que
es la méas precisa para diagnosticar el TE y diferenciarlo de la
athyreosis'®'8. La gammagrafia tiroidea estaria sélo indicada
en casos de hipotiroidismo o cuando la ecografia o la TC no
muestran la glandula tiroidea en su posicion normal'®. Actual-
mente, la gammagrafia tiriodea continda siendo la técnica
diagnéstica mas precisa para establecer la etiologia del HC, y
aunque la ecograffa ha ganado aceptacion como prueba de
evaluacion inicial, todavia no ha desplazado a la gammagrafia,
dado su porcentaje mas bajo de deteccion de TE'.

La base del tratamiento del TE es la terapia hormonal, nece-
saria para revertir el hipotiroidismo subclinico y clinico’. Gene-
ralmente, la administracién de hormona tiroidea exdgena es
suficiente para reducir y mantener el tamafio de la gléandula
tiroidea ectdpica, al suprimir el estimulo de la TSH elevada,
controlando los casos en los que el aumento glandular provoca
sintomas obstructivos o problemas estéticos. El paciente euti-
roideo asintoméatico no requiere necesariamente tratamiento
hormonal®®.

Se consideran indicaciones de cirugia y exéresis del TE—que
obliga a realizar terapia hormonal sustitutiva a lo largo de la
vida— el hipotiroidismo progresivo, la disfagia, el sangrado y
la obstruccién de la via aérea a pesar del tratamiento hormo-
nal®. Actualmente, contindia siendo controvertida la indicacion
de exéresis del TE para evitar el riesgo de bocio, adenoma y
malignizacion®.

Conclusiones

EI TE debe considerarse en la evaluacién de todo nifio con una
masa cervical, y su aumento de tamafo es una indicacion de
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evaluacién endocrina de hipotiroidismo. La ecografia sistema-
tica, localizando la gléandula tiroides en su posicién normal, es
un método fiable e inocuo para excluir el TE, ante la presencia
de una tumoracidn cervical en el nifio. La gammagrafia tiroidea
se realizard sélo si hay datos que sugieran hipotiroidismo o si la
ecografia falla a la hora de identificar la glandula tiroidea en
su posicién normal. [l
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