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Resumen

La embriologia tiene vinculos frecuentemente olvidados con los procesos malignos del tiroides, general-
mente los tumores se desarrollan en la glandula, pero de la misma forma pueden presentarse tumores
tiroideos primarios en territorios extratiroideos, se conocen como ectopias. Se clasifican en dos grandes
grupos: las ectopias clasicas, que son las que siguen la linea de descenso del tiroides, desde el agujero
ciego hasta su localizacién definitiva en el cuello o hasta el mediastino superior, y las ectopias accesorias,
también conocido como tejido tiroideo aberrante, son las que se encuentran fuera de la linea de descenso
embrioldgico del tiroides. Estas en su variedad de tiroides lateral, plantean el problema de «lesion: cancer»,
gue en ocasiones puede ser cierto, pero que incluso el tejido tiroideo dentro de un ganglio cervical no
necesariamente implica el diagnostico de cancer.
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Summary
Embryology and thyroids ectopies

Embryology is linked with Thyroids malignant process that is frequently forgotten. Tumors are generally
developed in the gland, but in the same way primary thyroids tumors can appear in extra thyroids areas, these
areas are known as ectopies, and these ectopies are classified into two important groups: Classic ectopies
which are the ones that follows the dropping line of the thyroids, from the foramen magnum to its final location
in the neck or to the superior mediastinum, and the incidental Ectopies, also known as abnormal thyroid
tissue, are the ones that are out of the embryologic dropping line of the thyroids. These Ectopies in their
variety of lateral thyroids set out the problem of the «lesion: cancer». That in some occasions it can be true,
but even the thyroids tissue inside the cervical ganglion not necessarily entails the cancer diagnosis.
Key words: thyroids ectopies, thyroids cancer, thyroids gland.

Introduccién rrollo de esta enfermedad pueden aparecer

La tiroides es la glandula endocrina mayor
del cuerpo humano, pesa alrededor de 30 gra-
mos, con un flujo sanguineo de 5 ml/g por mi-
nuto. En ella se desarrollan neoplasias a las
gue el cirujano cominmente se enfrenta con
buenos resultados. Los carcinomas tiroideos
diferenciados tienen un comportamiento poco
agresivo, no obstante en el debut o en el desa-
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metastasis en sitios como pulmén y hueso, y
con menos frecuencia en cerebro, higado y
piel. De la misma forma pueden presentarse
tumores tiroideos primarios, en territorios ex-
tratiroideos, éstas conocidas como ectopias,
donde se engloban los tejidos tiroideos cuya
posicion no es la normal, es decir el tejido ti-
roideo es heterotopico.
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Las localizaciones de tejido tiroideo ectopi-
co mas comunes han sido encontradas en la
base de la lengua, region submandibular y gan-
glios cervicales. El desarrollo de carcinomas ti-
roideos primarios en sitios ectdpicos es raro,
teniendo asiento principalmente en quistes tiro-
gloso, tejidos aberrantes laterales cervicales, ti-
roides lingual y mediastino.

En el dltimo afio en el Instituto Nacional de
Oncologia y Radiobiologia, nos hemos enfren-
tado a tres casos de cancer del tiroides ectopi-
co, el primero de ellos un joven con una metas-
tasis asentada en un quiste tirogloso; el segun-
do, una mujer, a la que se le diagnostico a tra-
veés de una laringoscopia y biopsia de un nédu-
lo laringeo, un carcinoma tiroideo y tiroides apa-
rentemente libre de enfermedad; y el Gltimo, una
mujer, operada de un teratoma ovarico con diag-
nostico anatomopatolégico de estruma ovarico
con glandula libre de enfermedad.

El proposito del presente trabajo es realizar
una revision del tema, para intentar aproximar-
nos a un problema poco difundido, con el fin de
adoptar un criterio diagnostico y terapéutico
correcto y definido sobre la experiencia puntual
acumulada.

Embriologia

Por la 3?0 4% semana de la vida embriona-
ria, del suelo de la faringe nace un diverticulo
medio, entre las 1"y la 2% bolsas branquiales,
constituido por una proliferacion endodérmica.
Esta depresion se conoce como agujero ciego
o foramen caecum. Un cordon solido de célu-
las muestra una penetracion interior tubular para
formar el conducto tirogloso, y se dirige hacia
abajo en sentido ventral hasta la faringe, hacien-
do contacto con el hueso hioides que se esta
formando. Al llegar a su posicion definitiva, a
nivel del 3¢ral 6* anillo traqueal, en la 7™ sema-
na, este conducto tubular se divide en varios
cordones celulares para formar el istmo y los
I6bulos laterales del tiroides.

El conducto tirogloso por lo regular se dege-
nera en la 82 semana, y en su extremo supe-
rior gueda como resto el agujero ciego, y en 50%
de los casos, el I6bulo piramidal del tiroides
(piramide de Lalouette), en su extremo inferior,
localizada mas frecuentemente del lado izquier-
do. Si el conducto no se degenera por comple-
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to aparecen quistes del conducto tirogloso o
restos accesorios del tejido tiroides lingual.

Al final de la 10m semana aparece luz en los
foliculos, en la 12, coloides y en la 14 se inicia
la produccion de hormona tiroidea.

La cuarta bolsa faringea (segun otros la quin-
ta) da origen en su region ventral al cuerpo ulti-
mo branquial, el que en la séptima semana que-
da incluido en la parte superior y media de los
I6bulos tiroideos aportando las célula C o para-
foliculares, productora de calcitonina y origen
del carcinoma medular.

La capsula de la glandula se forma en esa
etapa bastante tardia de la vida fetal, a partir del
tejido mesenquimatoso vecino y, en consecuen-
cia, dentro de ella pueden quedar tejidos que
no sean estrictamente tiroideos como los de pa-
ratiroides?.

Clasificacion

Las neoplasias del tiroides se pueden asen-
tar en los sitios de ectopias tiroideas, éstas abar-
can dos grandes grupos?:

Primer Grupo

Conocido como las ectopias clasicas, son
las que siguen la linea de descenso del tiroi-
des, desde el agujero ciego hasta su localiza-
cion definitiva en el cuello o hasta el mediastino
superior. Entre las que se encuentran el quiste
de conducto tirogloso, tiroides lingual, anoma-
lias en nimero o tamafio de los l6bulos tiroi-
deos o el istmo, y el I6bulo piramidal.

» Cancer tiroideo sobre quiste de conducto
tirogloso

La existencia de tejido tiroideo dentro de un
quiste tirogloso varia en el rango de 1-45%. El
cancer de tiroides diagnosticado en un quiste tiro-
gloso (CTG) es un hallazgo infrecuente, cuya pre-
valencia se estima en menos del 1% de los quis-
tes del conducto tirogloso (QCT) intervenidos®.

Se afirma que fueron Brantano en 1911 y
Ucherman en 1915 quienes describieron por vez
primera los CTG. En 1927, Owen e Ingelby®
publican el primer caso. Existen referencias de
alrededor de 200 casos en el mundo®. Las esti-
maciones actuales cifran en el 1-3% la inciden-
cia de CTG, siendo la cuarta y quinta décadas
de la vida el periodo de mayor incidencia.
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El cancer papilar representa entre el 75-85%
de los tumores registrados’, seguido por el mix-
to papilar/folicular (7%). Se han descrito casos
aislados de tumores oncociticos, e incluso ana-
plasico®. Pero nunca casos de carcinoma me-
dular en el CTG, tanto por su origen embriona-
rio como celular, careciendo de células parafo-
liculares, puesto que estas ultimas provienen
del cuerpo ultimo branquial y nunca del tejido
tiroideo embrionario. Este hecho parece abo-
gar por la teoria del origen de novo de cancer
de tiroides en el conducto tirogloso*.

EI CTG es un raro hallazgo que debe cum-
plir, segun Granado® en 1978, tres requisitos:

» |dentificar el conducto tirogloso y localizar
el carcinoma en él o en el quiste.

» Ausencia de cancer en la glandula tiroides.

* En el estudio histolégico la presencia de
foliculos tiroideos en el conducto tirogloso o en
la pared del quiste para confirmar el posible ori-
gen neoplasico.

De la misma forma en 1975 Joseph y Komo-
rowskil® establecieron sus criterios para el diag-
noéstico del CTG, plantearon que esimprescindi-
ble que existan nidos celulares en la pared del
guiste en un paciente con glandula tiroidea clini-
camente normal, y la existencia de restos del
conducto que se diferencian de las metastasis
ganglionares quisticas por la naturaleza del epi-
telio de revestimiento. Si se cumplen estas con-
diciones, sin evidencia de metastasis cervicales
ni invasion tumoral de la pared del quiste, la in-
tervencion de Sistrunk suele ser suficiente.

El tratamiento correcto del (CTG) continta
siendo objeto de controversia en el momento
actual. El punto a analizar radica hasta donde
se presentan puros los carcinomas del quiste
tirogloso, siendo un proceso aislado y de ori-
gen en el propio quiste; o de lo contrario se tra-
ta de metastasis. La sincronicidad con cancer
papilar en carcinomas del quiste tirogloso y
glandula tiroidea se puede explicar mejor por la
multifocalidad que por los focos metastasicos.
Sin embargo, son muchos los que han defendi-
do la via metastésica local del conducto para el
cancer papilar®.

* Tiroides lingual
Como en toda tiroides, la posibilidad de de-
generacion carcinomatosa esta presente. A la

fecha se han reportado alrededor de 30 casos
de cancer en tiroides lingual, siendo el tipo his-
tologico mas frecuente el carcinoma folicular.

A diferencia del que se encuentra con mayor
frecuencia en el quiste tirogloso, cuyo tipo his-
tolégico mas frecuente es el carcinoma papi-
Iar12—14_

El abordaje quirargico seria de eleccion para
el cancer del tiroides lingual, se tendra en cuen-
ta el tamafio y la localizacion, ademas de ubi-
car la presencia de la glandula tiroidea en su
posicion normal. El abordaje oral estaria indi-
cado en las lesiones situadas en el dorso lin-
gual, mientras que el abordaje externo (su-
prahioideo) estaria indicado para los situados
dentro del espesor de la lengua y en los infra-
linguales.

El inconveniente del abordaje oral es la po-
bre exposicion que proporciona; especialmen-
te en las lesiones de gran tamafio y en caso de
producirse complicaciones, la resolucion seria
mas compleja. El abordaje externo, como con-
traparte proporciona una buena exposicion, un
mejor control del sangrado en caso de presen-
tarse, pudiendo examinarse las cadenas gan-
glionares correspondientes!#+1,

Segundo grupo

Las ectopias accesorias, también conocidas
como tejido tiroideo aberrante, son las que se
encuentran fuera de la linea de descenso. Es-
tos son mas complejos, infrecuentes y de dificil
explicacion. Las podemos agrupar en cuatro
categorias®.

1) Cervicales de la linea media

2) Cervicales laterales

3) Nodulos ectopicos intratoracicos

4) Otras localizaciones

* Cervicales de la linea media

El tejido tiroideo localizado a nivel de la linea
media en el cuello fuera de su linea de descen-
so embriolégico, puede encontrarse en posicion
retrotraqueal, intratraqueal, intralaringe y en eso-
fago cervical. En ocasiones se diagnostican
estas neoplasias por sus manifestaciones res-
piratorias, o en examen del otorrino se encuen-
tran estos nodulos, que al biopsiarlos revelan
su verdadera naturaleza®®.

El tiroides intralaringotraqueal es un trastor-
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no raro, constituyendo el 7% de todos los tu-
mores intratraqueales'®?'’. La incidencia de
malignizacion de este tejido tiroideo ectopico es
del 11%. Es la forma de tiroides ectopico que
mas frecuentemente pasa desapercibido y ori-
gina la clinica mas severa. Su etiopatogenia no
es bien conocida, existiendo dos teorias que tra-
tan de explicar la aparicién de tejido tiroideo
aberrante en el interior de la luz traqueal: la teo-
ria de la malformacién descrita por Von Bruuns?®
en 1878y enriquecida por Hulten!® en 1937, en
la que defienden la formacion embrionaria de
tejido tiroideo intratraqueal sin contacto con la
porcién externa de la glandula; y la teoria inva-
siva descrita en 1892 por Paltauf?® en la cual
esboz0 la penetracion de tejido tiroideo maduro
através del cartilago traqueal.

Su mayor incidencia se da en mujeres de
mediana edad. A nivel intralaringotraqueal la lo-
calizacion mas frecuente es la pared postero-
lateral izquierda. La existencia de este tejido en
la region subgldtica y traqueal representa una
de las formas mas raras y severa de ectopia
tiroidea. Clinicamente constituye una causa in-
frecuente de obstruccién respiratoria alta pro-
gresiva, y presenta dificultades diagndsticas y
terapéuticas?.

En el tratamiento se debe tener en cuenta la
edad, tamafio de la lesion, la existencia de tiroi-
des en localizacion normal y su funcionalidad,
presencia de neoplasia tiroidea invasiva, toma
ganglionar y el grado de obstruccion de la via
aérea.

* Cervicales laterales

Los tiroides laterales de localizacion cervical,
tienen a su vez otras variantes: tejido tiroideo
unido a la glandula por una banda de tejido fibro-
so, tejido tiroideo dentro de ganglios linfaticos,
tejido tiroideo ubicados en las vainas carotiideas
o yugular, y quistes branquiales laterales.

Shrager en 1906 defini6 el tiroides aberrante
como una masa de tejido con la estructura de
glandula tiroides, sea normal o patologica y si-
tuado separado del tiroides normal, con el cual
no tiene conexion?2. Histéricamente se consi-
deraba el tejido tiroideo cervical lateral como
lesion inevitablemente cancerosa, se conocian
como tumores aberrantes laterales, algunos lo
atribuian a depdsitos de metastasis de un car-
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cinoma primario, mientras otros lo definian como
tumores primarios aberrantes?, obligando prac-
ticamente a una diseccion de las cadenas gan-
glionares conjuntamente con la glandula. Ya
desde 1969 Meyer nego6 este dogma, al plan-
tear su teoria conceptual de “metéstasis benig-
nas”?4, describiendo ectopias no cancerosas en
region lateral del cuello. Esto se explica porque
en el desarrollo embrioldgico quedaron células
gue no pudieron fundirse en la linea media con
el tejido tiroideo principal y que en la vida ex-
trauterina responden al mismo estimulo hormo-
nal. Mas tarde Kozol?, publica una serie con 16
pacientes donde se han encontrado ganglios
cervicales con la presencia de tejido tiroideo
histologicamente benignos, siendo un hecho
esta situacion®?’,

Quistes Cervicofaciales Congénitos

Debemos hacer mencion a la aparicion de
tejido tiroideo neoplasico dentro de un quiste
branquial, generalmente cuando aparece se
debe a metastasis de la glandula dentro del
quiste, por lo que se recomienda la busqueda
de focos neoplésico primarios en la glandula ti-
roidea, o en los ganglios regionales?. No obs-
tante se reportan tumores tiroideos primarios
dentro de estos quistes, siendo el carcinoma
papilar el mas comun?®31, La respuesta a esto
se encuentra en el desarrollo embriolégico y la
posible inclusion, de células de los primordios
tiroideos, en los 3° y 4° arcos branquiales, de-
nominados seno cervical, los que dan origen a
los quistes branquiales.

» Nédulos ectopicos intratoracicos

La presencia de tejido tiroideo en el medias-
tino es rara, la transformacién maligna verda-
dera de estas ectopias es realmente excepcio-
nal. Tal malignidad es diagnosticada en casi su
totalidad por el patélogo cuando recibe la pieza
extraida por la cirugia. Se han reportado locali-
zaciones en sitios pre-aértico, pericardio, cora-
zbn, pulmédn, esofagico, u ocupando algun otro
espacio en el mediastino.

Se ha intentado clasificar esta patologia te-
niendo en cuenta el grado de extension en el
térax del tejido tiroideo: 1) mayormente intrato-
racico, Il) parcialmente intratoracico, Ill) bocio
retroesternal®. Para considerar un tejido ect6-
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pico intratoracico debe tener requisitos como:
tener irrigacion de vasos intratoracicos, glan-
dula tiroidea normal o ausente sin historia de
cirugia, no tener la glandula tiroidea un proceso
patolégico similar al tejido ectdpico y ausencia
de malignidad de la misma®*. De no cumplirse
estos requisitos pudiéramos estar en presen-
cia de una extensioén retroesternal de un bocio
cervical.

Generalmente estos tumores son asintoma-
ticos y su hallazgo suele ser incidental en el
transcurso de otras investigaciones, pero en
ocasiones, se muestran con sintomas respira-
torios, como tos persistente, disnea o0 hemopti-
sis. Menos comun es la presencia de disfagia o
sindrome de la vena cava superior. A diferencia
de otros tumores del mediastino, como los ti-
momas, linfomas y teratomas, las pruebas de
captacion de I** o Tc* nos orientan a favor de
las ectopias tiroideas. La cirugia es el proceder
indicado, siempre teniendo en cuenta la posi-
cion del tumor para el modo de abordarlo®.

* Otras localizaciones

Las localizaciones restantes son mucho
menos frecuentes que las analizadas previa-
mente, la mayoria son producto de reportes ais-
lados, en sitios como en la silla turca, vesicula
biliar, duodeno, glandulas adrenales, region in-
guinal, diafragma y la mas frecuente de éstas,
enovario.

Tiroides ovarico

El struma ovarico es un teratoma ovarico
formado predominantemente por tejido tiroideo.
La mayoria es asintomatico, el 5% se acompa-
fia de hipertiroidismo y el diagndstico se realiza
postquirdrgicamente. El 5% experimenta cam-
bios malignos como carcinoma papilar, carci-
noma folicular o una mezcla de ambos. Aun-
gue los criterios de malignidad se ajustan a los
de la glandula tiroidea®.

La aparicion de metastasis es un criterio util
pero no obligatorio para el diagnéstico de ma-
lignidad, estan presentes solo entre 5-6% de los
estrumas de ovario cancerosos. En la mayor
parte de los pacientes el tumor se encuentra
en la etapa Ia (FIGO-Federacion Internacional
de Ginecologia y Obstetricia)®*. Aun con la me-
tastasis, el prondstico es excelente. El trata-

miento consiste en la histerectomia radical do-
ble anexectomia, omentectomia total o parcial,
con la ablacion tiroidea (quirdrgica o yodo radio-
activo) seguido por el tratamiento supresivo con
tiroxina®.
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