Acta Otorrinolaringol Esp 2003; 54: 465-469

NOTA CLINICO-QUIRGRGICA

TIROIDITIS DE RIEDEL: A PROPOSITO DE UN CASO
DE EVOLUCION LETAL

J. M. VIEL MARTiINEZ, M. A. AGUT FUSTER, E. GRAU ALARIO, J. F. DEL CaMPO Biosca,
M. J. AGULLES FORNES, A. FERRER RODRIGUEZ, M. J. Ramos MARTINEZ, R. BAEzA GuixoT*,
P. SANCHEZ CANIZARES*

Servicio DE ORL Y *ANATOMIA PATOLOGICA. HOSPITAL FRANCESC DE BORJA. GANDIA (VALENCIA).

RESUMEN

a tiroiditis de Riedel es una enfermedad inflamatoria crénica de  hay varias teorias al respecto. Las manifestaciones clinicas no son es-
la glandula tiroides caracterizada por un proceso de fibrosis inva-  pecificas y se confunde frecuentemente con neoplasia o infeccion, ya
siva que destruye parcialmente la gldndula, extendiéndose a las  que aparece una masa tiroidea dura e indolora que produce sintomas
estructuras cervicales adyacentes. Su origen es desconocido, aunque  compresivos. En este trabajo, presentamos un caso con evolucién letal.
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ABSTRACT

RIEDEL’S THYROIDITIS: REPORT OF ONE CASE WITH A LETHAL OUTCOME
he Riedel’s thyroiditis is a chronic inflamatory disease of the in this respect. The clinical manifestations are not specific and it
thyroid gland characterized by a process of fibrosis that des-  confuses frequently with neoplasia or infection, like a hard and pain-
troys the gland partially, extending to the adjacent cervical  less thyroid mass that causes compressive symptoms. In this work,
structures. lts origin is unknown, although there are several theories ~ we report a case with lethal outcome.
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INTRODUCCION

La tiroiditis de Riedel es una enfermedad infla-
matoria crénica de la glandula tiroidea caracteriza-
da por un proceso de fibrosis invasiva que destruye
parcialmente la glandula, extendiéndose a las es-
tructuras cervicales adyacentes'. Esta enfermedad
fue descubierta por Bernhard Riedel en 1883 y
mas tarde publicada con la descripcién de dos ca-
sos. Ambos pacientes presentaban una obstruccion
traqueal producida por una glandula tiroidea extre-
madamente dura, tratdndose quirirgicamente®.

Aunque descrita hace casi 100 anos, el origen
de esta enfermedad aun es oscuro. Hasta 1960 el
34% de los casos publicados mostraban asociacion
de tiroiditis de Riedel con otros procesos fibroescle-
réticos, incluyendo fibrosis mediastinica, fibrosis re-
troperitoneal, colangitis esclerosante, pseudotumor
orbitario y fibrosis de otros 6érganos sistémicos.
Aunque hay descritos casos de evolucion severa,
ésta es consecuencia de la compresion de estruc-
turas vitales extracervicales (ureteres, tracto biliar y
vasos mesentéricos)®”. Sélo dos casos letales de ti-
roiditis de Riedel han sido descritos®®.

En 1904 Hashimoto describe una fibrosis inva-
siva del tiroides distinta de la tiroiditis de Riedel, la
cual nombra como bocio linfomatoso. Las dos enti-
dades no han sido del todo diferenciadas y a me-
nudo se discute si la tiroiditis de Riedel es una en-
fermedad autoinmune distinta o una etapa final de
la tiroiditis de Hashimoto*™.

CASO CLIiNICO

Mujer de 76 afos, con antecedentes de diabe-
tes mellitus insulino dependiente y retinopatia dia-
bética, que consulta por presentar tumoracién cer-
vical en linea media, de crecimiento progresivo
desde hace 20 dias, que se acompana de disfonia
y dolor cervical.

A la exploracion ORL se aprecia tumoracion
dura de consistencia pétrea adherida a planos pro-
fundos. Por laringoscopia se objetiva paralisis de
cuerda vocal izquierda. En la ecografia se aprecia
tiroides aumentado de tamafo, de contornos irre-
gulares e indefinidos, con gran alteracion ecoes-
tructural, se observa ademas alguna calcificacién
densa, compatible con carcinoma medular de tiroi-
des (Figura 1).

La puncion aspiracion con aguja fina (P.A.A.F.)
tiroidea muestra células de aspecto epitelial que
presentan nucleos atipicos moderadamente pleo-
morfos. En el fondo del frotis se aprecia una sus-
tancia de dificil interpretaciéon que podria corres-

Figura 1.Ecografia cervical en la que se aprecia tiroides
aumentado de tamafio, de contornos irregulares e indefinidos,
con gran alteracion ecoestructural.

ponder a amiloide, concluyendo la PAAF con la
posibilidad de carcinoma medular.

Con la sospecha de carcinoma de tiroides
se realiza biopsia y traqueostomia, encontrando-
nos al realizar la misma una tumoracioén dura y
fibrosa que infiltra musculatura prelaringea y tra-
quea, poco sangrante, pero de dificil diseccion,
no pudiéndose disecar completamente por exis-
tir una gran infiltraciéon de todas las estructuras
vecinas.

Las biopsias son informadas de tejido fibroso
hialinizado con infiltracion inflamatoria multifocal de
predominio linfoplasmocitario. Se observan ocasio-
nalmente restos de glandula tiroidea atrapada en
la fibrosis (Figura 2), que se extiende al musculo

Figura 2. Infiltracion tiroidea por tejido fibroso hialinizado. Se
observan ocasionalmente restos de glandula tiroidea atrapada
en la fibrosis.
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esquelético, grasa, nervios y tejidos adyacentes
con el diagnéstico final de Enfermedad de Riedel
(estruma fibroso).

Se solicita estudio de anticuerpos antitiroideos:
anticuerpo antitiroglobulina positivo 1/6400, anti-
cuerpo antimicrosomial positivo 1/1600.

A los cuatro meses de ser diagnosticada, la pa-
ciente presenta disfagia progresiva para sélidos y
liquidos; se le practica transito esofagico baritado
apreciandose estenosis de eséfago cervical a nivel
subgldtico, por lo que se coloca una sonda naso-
esofagica de alimentacién.

A los 8 meses del diagndstico la paciente pre-
senta cuadro de disnea con estridor, apreciandose
por fibroscopia traqueal estenosis a nivel del 6°-7°
anillo traqueal por debajo del traqueostoma, por lo
que se remite al Servicio de Cirugia toracica don-
de fallece la paciente por insuficiencia respiratoria.

DISCUSION

En 1986 Bernhard Riedel describié en dos pa-
cientes una tiroiditis crénica esclerosante que pro-
gresa hasta la destruccion de la glandula tiroidea y
que causa sintomas de compresion en el cuello?.
Casi 60 anos después, Woolner et al®, intentan re-
ducir la confusién sobre esta entidad con el térmi-
no de tiroiditis fibrosa invasiva. Las siguientes ca-
racteristicas fueron propuestas como reque-
rimientos minimos:

1. Un amplio proceso fibroso envuelve todo o
parte del tiroides.

2. Invasion de las estructuras vecinas del cue-
llo.

3. Infiltracién de la glandula tiroides sin reac-
cién de células gigantes como en las tiroiditis gra-
nulomatosas.

La asociacion de tiroiditis de Riedel (TR) con
otras lesiones fibroesclerdticas fue sugerida por
Barret', que noté una similaridad entre la aparien-
cia anatomopatoldgica de la TR y otras lesiones fi-
broesclerdticas, incluyendo fibrosis retroperitoneal,
mediastinica, pseudotumor orbitario, fibrosis pul-
monar localizada y fibrosis parotidea. Otras apor-
taciones de varias combinaciones de lesiones fi-
broesclerosas extratiroideas (sin compromiso del
tiroides) dan soporte a sugerir que todos estos
procesos puedan ser diferentes manifestaciones
de una unica enfermedad fundamental, denomina-
da por Comings fibroesclerosis multifocal, que pre-
senta aparicion familiar, lo que sugiere que las di-
ferentes manifestaciones pueden ser el resultado
de una unica enfermedad genéticamente determi-
nada'.

El origen de la TR es desconocido, aunque va-
rias teorias se han barajado en los ultimos 70
anos. Se diferencia de la tiroiditis de De Quervain
en que ésta ultima es dolorosa, con cambios gra-
nulomatosos y blanda. Difiere de la tiroiditis de
Hashimoto en que en la TR no hay anticuerpos
antitiroideos ni células epiteliales oxifilicas y la
afectacidn es unilateral. También se ha sugerido
que pudiera ser debida a una alteracién del cola-
geno a causa de una vasculitis™.

La caracteristica anatomopatoldgica de infiltra-
cion celular por linfocitos, células plasmaticas e
histiocitos, es tipica de una respuesta autoinmune;
sin embargo, niveles normales de complemento en
suero y normal subpoblacion de linfocitos hablan
en contra de un mecanismo inmunolégico™. El uso
de metisergida ha sido asociado con la fibrosis re-
troperitoneal, una de las lesiones fibroesclerdticas
relacionadas con la TR, pero no hay relacion di-
recta entre la metisergida y la TR.

Macroscépicamente, la TR presenta hallazgos
constantes como la presencia de una masa asimé-
trica, pétrea, dura y lefiosa que se extiende alrede-
dor con los planos de los tejidos indistinguibles. Se
localiza en una porcién de la glandula. El tejido in-
filtrante es arenisco, firme y blanco. Macroscopica-
mente no se puede distinguir la TR del carcinoma
tiroideo.

Microscépicamente hay fibrosis madura e hia-
linizada (Figura 2), con infiltrado de linfocitos y
células plasmaticas (Figura 3). Pueden haber eo-
sindfilos y foliculos linfoides B y T. En cambio,
estan ausentes células histiociticas, células epite-
liales oxifilicas (células de Hurtle) y granulomas.

Figura 3. Microscépicamente se aprecia fibrosis madura e
hialinizada con infiltrado de linfocitos y células plasmaticas.
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Figura 4. Radiografia simple antero-posterior de térax que
muestra un ensanchamiento del mediastino por invasion tiroidea
de los tejidos vecinos.

Microscopicamente, hay que diferenciarlo de la
tiroiditis de Hashimoto en su estadio final o fibro-
so.

La clinica de la TR no es especifica y frecuen-
temente se confunde con neoplasia o infeccion.
Como en las otras lesiones fibroesclerdticas la cli-
nica depende de las estructuras que envuelve. Se
presenta como una masa tiroidea dura e indolora
que produce sintomas compresivos como disnea y
disfagia. Disfonia por pardlisis de cuerda vocal ha
sido descrita e incrementa la confusion con el car-
cinoma de tiroides, pero no presenta linfadenopati-
as.

La funcidn tiroidea depende de la extensién y
sustitucion de la glandula tiroides por tejido fibro-
so; el 64% de los pacientes son eutiroideos, 32%
hipotiroideos y 4% hipertiroideos. Se ha descrito
hipoparatiroidismo asociado a la TR por infiltra-
cion, que es reversible tras tiroidectomia subtotal y
tratamiento con prednisona.

En cuanto al diagnéstico, la tomografia compu-
terizada muestra una masa infiltrante e hipodensa
y la ecografia una masa homogénea hipoecdica
que sustituye al tejido tiroideo e infiltra los muscu-
los. La radiologia simple muestra un ensancha-
miento del mediastino por invasion de los tejidos
vecinos (figura 4). En la resonancia magnética es
hipointenso en T2.

Los estudios de laboratorio son inespecificos.
El diagndstico de TR requiere siempre una biopsia
abierta que generalmente se realiza durante la ex-
ploracion quirargica del cuello.

Tras el diagnéstico hay que descartar afecta-
cion fibroesclerdtica generalizada mediante exa-
men fisico y radioldgico, test de funcidn vital, de-
terminacién de electrolitos, etc.

El manejo 6ptimo de estos pacientes es difi-
cil, debido a la rareza de la afeccion y la caren-
cia de estudios controlados. El tratamiento qui-
rirgico es necesario para establecer un
adecuado diagndstico; la reseccidon en cufa del
istmo tiroideo es generalmente adecuada. Mas
amplia diseccion puede ser peligrosa ya que la
infiltracion fibrosa de los planos normales del
cuello aumenta el riesgo de lesién de las es-
tructuras vitales del cuello. El tratamiento médi-
co corticoideo ha sido efectivo en algunos ca-
sos®.

En cuanto al prondstico, suele ser bueno ya
que en muchos casos es autolimitada, aunque
se ha descrito tanto la remision espontanea co-
mo la progresién crénica. Un tercio de los pa-
cientes presenta otras lesiones fibroescleroéticas
extracervicales, que determinan y empeoran el
prondstico. Asi, aunque la TR es una enferme-
dad muy rara, se ha de considerar en el diag-
noéstico diferencial de las masas tiroideas y una
vez diagnosticada se deben excluir otras lesio-
nes fibroesclerodticas cervicales. Douglas y cols
recomiendan seguir el siguiente tratamiento de la
TR:

1. Dosis altas de corticoides como terapia ini-
cial. La mayoria de los pacientes tiene alguna res-
puesta e incluso resolucion completa en algun ca-
s0, ademas la reduccion de la lesion facilita la
reseccién quirurgica.

2. Resecciodn quirurgica, apropiada para la
biopsia diagndstica, fallo del tratamiento médico o
sintomas severos.

3. Radioterapia en bajas dosis, la cual ha
sido efectiva en algunos casos, debe ser re-
servada cuando los corticoides y la cirugia
han sido ineficaces o si la lesién es irreseca-
ble.
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