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Resumen
La presencia de timo ectdpico cervical es el resultado de la alteracién en su migracién durante la

embriogénesis. Su degeneracion maligna es muy infrecuente, pero es necesario establecer el diagnéstico
mediante un estudio histologico. La hemiagenesia tiroidea es una alteracién en el desarrollo de la
glandula tiroides, un hallazgo accidental en la mayoria de los casos. Afecta mas frecuentemente a las
mujeres y su localizacién mas habitual es el I6bulo tiroideo izquierdo. La mayoria de los pacientes
presenta una funcién tiroidea normal. La asociacion de hemiagenesia tiroidea y timo ectdpico cervical no
se ha descrito hasta el momento en la poblacidn pediatrica. Existe un solo caso descrito en adultos. Se
presenta un caso clinico de hemiagenesia del l6bulo tiroideo derecho asociado a timo ectdpico cervical
localizado en la region tiroidea.
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Abstract
Title: Ectopic cervical thymic tissue and thyroid hemiagenesis

Ectopical cervical thymus is the result of a disturbance in migration during embryogenesis. Although
malignant transformations are scarce, the differential diagnosis needs to be established by pathology
study. Thyroid hemiagenesis is a rare developmental anomaly which is usually detected incidentally. It
affects more commonly females and the left lobe. Clinically, these patients are euthyroid in most of the
cases. Ectopic cervical thymic tissue associated with thyroid hemiagenesis has never been described
before in children and only one case has been described in adults. We report one case of hemiagenesis of
the right thyroid lobe and ectopic cervical thymic tissue located in thyroid area.
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Introduccién

El timo'2 presenta una estructura bilobular, se origina a partir de la tercera y, en menor proporcién, de la
cuarta bolsa faringea, entre la quinta y la sexta semana de gestacién. Los lobulos derecho e izquierdo
migran desde los arcos branquiales hasta la parte media del cuello, donde se fusionan. El timo
experimenta un crecimiento progresivo desde la semana 12 de vida intrauterina hasta la pubertad, e
involuciona a partir de este periodo. La presencia de timo ectdpico puede ser consecuencia de la
detencién en la migracion medial-caudal del timo primitivo o de su secuestro a lo largo del tracto timo-
faringeo. Algunos vestigios de tejido timico pueden localizarse desde el angulo submandibular hasta la
region del mediastino superior34. Ocasionalmente, el timo ectépico cervical puede contener tejido de la

gldndula paratiroides que se origina a partir de la tercera bolsa faringea®.

El descenso del timo y del tiroides se produce de forma muy cercana, debido a la proximidad del
diverticulo tiroideo al tercer arco branquial. Como resultado de ello, el tejido timico puede localizarse a la
altura de la glandula tiroides8’. En ciertos casos de ectopia timica por secuestro a la altura del cuello, es
posible hallar una glandula timica de tamafio normal en el mediastino anterior$, tal como ocurre en el caso

que aqui describimos.

La asociacion de hemiagenesia tiroidea y timo ectdpico cervical no se ha descrito hasta el momento en la
poblacién pediatrica. Existe un solo caso descrito en adultos®. Presentamos el caso de una paciente con
hemiagenesia tiroidea derecha y timo ectdpico cervical con normofuncion tiroidea, y exponemos su

presentacion clinica, el diagndstico y el manejo terapéutico establecido.

Caso clinico

Nifia de 3 afios de edad, remitida a nuestra consulta por presentar una masa laterocervical derecha
detectada por sus padres. La historia perinatal era normal incluyendo el cribado endocrino-metabdlico. La

paciente no habia presentado procesos infecciosos previos ni irradiacion en el cuello.

La paciente tenia un fenotipo normal, con una talla de 109 cm (+2,3 desviaciones estandares [DE]) y un
indice de masa corporal de 16 (-0,1 DE). En la zona tiroidea derecha se palpaba una masa que parecia
corresponder a un Iébulo tiroideo aumentado de tamafio, junto con la presencia de 2 adenopatias de 1,5 x

1 cm, de caracteristicas méviles, no dolorosas y sin signos inflamatorios asociados.

El estudio de la funcion tiroidea fue normal: TSH 2,37 pUI/mL (valores normales [VN]: 0,35-4,95), T4 libre
1,15 ng/dL (VN: 0,70-1,48) y T3 libre 3,42 pg/dL (VN: 1,71-4,53). Los anticuerpos antiperoxidasa y

antitiroglobulina fueron negativos. El estudio ecografico (figura 1) mostré un lobulo tiroideo izquierdo
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normal, y en la zona del hemitiroides derecho se detectaban multiples focos hiperecogénicos. Ademas, se

observaron numerosas adenopatias a lo largo de la cadena laterocervical derecha e izquierda.

Dado que el estudio citologico previo no fue concluyente (figura 2), se realizé una biopsia de la masa,
incluidos los ganglios laterocervicales. El estudio anatomopatologico reveld la existencia de tejido timico
con corpusculos de Hassall y calcificaciones; las adenopatias linfaticas presentaban cambios reactivos
inespecificos. Con el fin de determinar la presencia de tejido timico en el mediastino, se solicitd una
radiografia toracica y una resonancia magnética (RM) cervicotoracica (figura 3), en las que se observo la
gléndula timica con un lébulo derecho ligeramente mas largo que el izquierdo y una sefial mas intensa en
T2, sin presentar continuidad anatomica con el timo ectdpico cervical. La gammagrafia con %mTc revel6 la

ausencia de hemitoirodes derecho con un lébulo tiroideo izquierdo e istmo de caracteristicas normales.

Discusiodn

El timo ectdpico se presenta en la mayoria de los casos como una masa asintomatica, y la edad de
diagnéstico se situa entre los 2 y los 13 afios. Es mas frecuente en los varones y la localizacion mas
habitual es la izquierda3'%; no se han descrito casos de presentacion bilateral. El caso de esta paciente
reviste un especial interés, ya que se trata de una nifia cuya lesion se asocia a una hemiagenesia
tiroidea. Bale y Sotelo-Avila refieren que los nifios con un timo aberrante pueden asociar otras anomalias,

no observadas en este caso!'.

Se desconoce si la presencia de hemiagenesia tiroidea es el resultado de un fallo en el desarrollo
evolutivo de uno de los l6bulos o una consecuencia de la alteracion en la migracién de la glandula
tiroides. No obstante, la ausencia de crecimiento compensador en el I6bulo tiroideo presente sugiere que
se debe a un defecto primario de la lobulacién'2. Recientemente, se han descrito diferentes genes
implicados en la morfogénesis tiroidea y en su descenso™. A pesar de que la etiologia de la hemiagenesia
tiroidea estd por dilucidar, se presupone una base genética debido a su presencia en gemelos

monocigotos y en miembros de una misma familia, asociada o no otras alteraciones tiroideas™.

Tal como ocurre con el timo ectdpico, la hemiagenesia tiroidea afecta cominmente al lado izquierdo, y es
predominante en el sexo femenino. En este caso el Idbulo afectado fue el derecho, lo que aumenta su
rareza. El istmo esté ausente en el 50% de los casos. La prevalencia de hemiagenesia tiroidea en nifios
escolares sanos se estima en un 0,05-0,2%"'6. Suele diagnosticarse accidentalmente en el estudio
ecografico de pacientes que presentan otras alteraciones tiroideas: enfermedad de Graves, adenoma

tiroideo, bocio multinodular o neoplasia maligna.

Es caracteristica la aparicion de una hipertrofia compensadora en el Unico Iébulo tiroideo como resultado

de una sobreestimulacion crénica de la TSH con el fin de mantener un tiroides normofuncionante”.'8. El
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riesgo de desarrollar anomalias tiroideas en estos pacientes se incrementa con la edad, y pueden
presentar bocio difuso o multinodular, enfermedad autoinmune tiroidea, nddulos tiroideos aislados y
mayor predisposicion al desarrollo de neoplasia maligna, aunque no se han descrito casos en la

poblacién pediatrica?’.

La hemiagenesia tiroidea y el timo ectopico son 2 entidades de diagnéstico causal, debido a que son
frecuentemente asintomaticos. Sélo el 10% de los pacientes presenta clinica, como dolor, estridor, disnea
o disfagia'. Es importante el diagnéstico diferencial de otras masas cervicales, como quistes del
conducto tirogloso, quistes dermoides, adenopatias linfoproliferativas o infecciosas, o tumores, como

teratomas, lipomas, neuroblastomas o rabdiosarcomas, entre otros 620,

El método diagnostico de eleccion del timo ectdpico en la poblacion pediatrica es la ecografia?d?!. La
mayoria de los timos ectdpicos son quisticos y sélo un 10% sdlidos, en cuyo caso es fundamental su
diagndstico histologico?. En los nifios, antes de la exéresis del timo ectépico, es necesario comprobar la
presencia de timo normal en el mediastino mediante la realizacién de una RM2, con el fin de no realizar
una ablacién de todo el tejido timico existente por su importancia en el desarrollo inmunitario del

niﬁ02,24,25l

Se ha extendido el uso de la puncién por aspiracion con aguja fina (PAAF) como herramienta para el
diagnéstico de tejido timico entre la poblacion pediatrica. En este caso la PAAF no fue diagnéstica, y fue
necesaria la realizacién de una biopsia escisional para descartar la posible malignidad y establecer el

diagndstico?3,

El manejo terapéutico del timo ectdpico en la poblacion pediatrica es todavia motivo de controversia. Por
otra parte, el riesgo de degeneracién maligna es excepcional, y se han descrito casos aislados de
timomas 0 adenocarcinomas originados en vestigios timicos cervicales®'”. En esta paciente se decidio
mantener una actitud terapéutica conservadora, con el consentimiento de los padres, con una estrecha

monitorizacion y seguimiento.
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Figura 1. Ecografia de tiroides. Se observa una asimetria de ambos l6bulos tiroideos. El izquierdo
presenta caracteristicas normales; el derecho (flecha) tiene una estructura heterogénea con
disminucion global de su ecogenicidad y mdltiples focos hiperecoicos
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Figura 2. El estudio histolégico muestra una abundante celularidad, con predominio
linfocitario

Figura 3. Corte coronal (A) y axial (B). Las imagenes de RM ponderadas en T2 muestran
una lesion asimétrica, hiperintensa y bien delimitada en el 16bulo tiroideo derecho
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