
dular suprarrenal independiene de ACTH) de pacien-
tes que presentan silla turca vacía12. También se des-
crito en muchos casos de AIMAH en los que se ha 
realizado suprarrenalectomía bilateral y no se ha desa-
rrollado el síndrome de Nelson.

A favor del origen hipofisario se han presentado ca-
sos donde inicialmente resulta evidente una determi-
nación de ACTH elevada, que con el tiempo se hace
indetectable, aun con una RM craneal normal1,2. En
otros casos ya inicialmente se describió la presencia
de adenoma hipofisario junto con una inicial supre-
sión de cortisol tras la administración de DXM a altas
dosis y regresión del cuadro tras hipofisectomía3,4. Se
ha descrito la presencia de células con inmunorreacti-
vidad para la ACTH por expresión del gen de la proo-
piomelanocortina, con capacidad para verter esta se-
creción al torrente sanguíneo en la hiperplasia
suprarrenal macronodular13.

Pese a evidencias que apoyan las diferentes hipóte-
sis etiológicas, todavía hoy se discute el origen de este
cuadro en cuanto a si se precisa una estimulación hi-
pofisaria inicial o si el problema surge primariamente
de la glándula suprarrenal. Probablemente existen ca-
sos de diferentes orígenes. En el segundo caso clínico
presentado puede verse cómo una ACTH inicialmente
elevada aparece posteriormente suprimida, a la vez
que se objetiva en la RM craneal una pequeña lesión
compatible con un microadenoma hipofisario. El cor-
tisol no respondió a la frenación fuerte. Podríamos su-
poner una inicial enfermedad de Cushing que genera
finalmente independencia en la suprarrenal hiperpla-
siada, aunque sería menos probable la falta de supre-
sión inicial del cortisol. Por otro lado, no hay que ol-
vidar que los incidentalomas en la hipófisis tienen una
prevalencia del 10%, por lo que algunos autores exi-
men absolutamente de valor su hallazgo en estos casos
hasta que alcanzan determinado tamaño.

Hay acuerdo en que los pacientes que presentan un
CLU elevado con ACTH suprimida (< 5 pg/ml) y au-
sencia de supresión del cortisol tras dosis fuerte de
DXM se confirme el diagnóstico. En la TC y la RM
abdominal puede observarse desde agrandamiento ge-
neralizado de las glándulas y múltiples nódulos hasta
un único nódulo suprarrenal. En la gammagrafía con
yodo-colesterol se aprecia mayor captación en el nó-
dulo dominante que en el resto de tejido glandular. En
ambos casos presentados nos hallamos ante elevacio-
nes de cortisol libre urinario y cortisol plasmático,
ACTH descendidas, ausencia de supresión con dosis
altas de dexametasona y la presencia de suprarrenales
agrandadas con múltiples nódulos en las pruebas de
imagen.

En la anatomía patológica se describen glándulas
suprarrenales agrandadas, con nódulos anaranjados,
de células grandes claras (inmunorreactividad para P-
450) entremezcladas con células pequeñas densas (in-
munorreactividad para 3β-HSD). El resto del tejido
glandular suele estar atrofiado. En el segundo caso
que se presenta, la anatomía patológica podría inter-

pretarse como adenoma por el tipo de células que se
describen.

Se ha postulado como tratamiento idóneo la supra-
rrenalectomía total bilateral basándose en el no desa-
rrollo de síndrome de Nelson y en que la suprarrena-
lectomía unilateral conduciría a la recidiva de la
enfermedad14,15. En cambio, actualmente, se está vien-
do que una actitud más conservadora con suprarrena-
lectomía de la glándula que alberga el nódulo domi-
nante16-18 está dando buenos resultados. Se han descrito
casos aislados y existe una serie de 4 casos donde en el
seguimiento de 78 meses no se ha evidenciado creci-
miento de la otra glándula ni hipercortisolismo. En ca-
sos concretos se ha realizado suprarrenalectomía sub-
total bilateral con buena evolución en 4 años, aunque
la casuística es escasa y período de observación poste-
rior es limitado19. También de forma ocasional se han
empleado fármacos como el mitotane para control de
la secreción hormonal20.

En los casos presentados, dada la clara dominancia
de un nódulo suprarrenal, se ha optado por una cirugía
conservadora eliminando únicamente la glándula afec-
tada, para evitar la aparición irreversible de insuficien-
cia suprarrenal crónica. Aunque fisiopatológicamente
se esperase persistencia del cuadro, se han descrito re-
misiones prolongadas en este tipo de pacientes, por lo
que se cree que realmente éste puede ser un adecuado
abordaje terapéutico.
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Carcinoma papilar de tiroides
sobre conducto tirogloso
persistente
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La malignización de los quistes del conducto tirogloso es infrecuente y
corresponde fundamentalmente, a carcinomas papilares del tejido
tiroideo que los constituye. En este trabajo se describe un carcinoma
papilar que se asienta sobre el conducto tirogloso en una mujer de 40
años intervenida previamente de bocio multinodular que tenía una
biopsia con aguja fina preoperatoria de carcinoma papilar de tiroides.

Palabras clave: Bocio. Conducto tirogloso. Carcinoma papilar. Tiroides.

INTRODUCCIÓN

El quiste tirogloso es una enfermedad congénita originada por la
persistencia de restos epiteliales embriológicos en el trayecto de 
la glándula tiroidea, desde su aparición en el suelo faríngeo duran-
te la tercera semana de vida, hasta llegar en la sexta semana a su
situación anatómica definitiva. Normalmente este trayecto se obli-
tera y se reabsorbe entre la séptima y la octava semanas de vida
intrauterina. Cuando esto no sucede o se realiza parcialmente, o
cuando por motivos desconocidos las células indiferenciadas de su
tercio medio se diferencian e inician una actividad secretora1, apa-
recen los quistes del conducto tirogloso. El tratamiento debe ser
quirúrgico, mediante la técnica descrita por Sistrunk2, en la que,
debido a la íntima relación embriológica del conducto tirogloso
con el hueso hioides, éste debe resecarse en su parte central, y
continuar la disección por los músculos suprahioideos hasta el fo-
ramen caecum en la base de la lengua.

La malignización de estos quistes es infrecuente (un 1% de los
casos), y el 82% corresponde a carcinomas papilares de tiroides.
Suele ocurrir en torno a los 40 años de edad, aunque se ha publica-
do algún caso de malignización en niños3.

Se describe un caso de carcinoma papilar que asienta sobre con-
ducto tirogloso en una mujer intervenida previamente de bocio
multinodular con biopsia con aguja fina preoperatoria de carcino-
ma papilar de tiroides.

Notas Clínicas

PAPILLARY THYROID CARCINOMA
ARISING IN A THYROGLOSSAL DUCT
CYST

Malignant transformation of thyroglossal
duct cysts is uncommon and usually
corresponds to papillary carcinoma of the
thyroid tissue constituting the cyst. We
report a case of papillary thyroid
carcinoma originating in a thyroglossal
duct cyst in a 40-year-old woman who had
previously undergone surgery for goitre
with a prior diagnosis of papillary
carcinoma by fine needle punch biopsy.

Key Words: Goitre. Thyroglossal duct. Papillary
carcinoma. Thyroid. 
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CASO CLÍNICO

Mujer de 40 años que consulta por tumoración submandi-
bular de aparición reciente que se asocia con un bocio mul-
tinodular. Presenta una ecografía tiroidea con nódulo tiroi-
deo izquierdo sólido, hipoecogénico y mal definido que,
tras una biopsia, es compatible con carcinoma papilar de ti-
roides. Es intervenida mediante tiroidectomía total con lin-
fadenectomía y biopsia de glándula submaxilar izquierda.
La anatomía patológica definitiva del tiroides revela signos
de benignidad: hiperplasia multinodular, tiroiditis linfocita-
ria y 4 ganglios linfáticos, así como una glándula paratiroi-
dea sin alteraciones significativas. La glándula submaxilar
muestra inflamación leve inespecífica y litiasis. La paciente
es dada de alta con controles periódicos. Cuatro meses más
tarde la paciente vuelve a consultar por tumoración en la lí-
nea media submandibular no dolorosa. Se realizan pruebas
complementarias con escáner cervical, que es normal, y una
nueva biopsia con aguja fina de la tumoración, que informa
de persistencia del conducto tirogloso. Nuevamente es inter-
venida apreciándose una tumoración de aspecto neoplásico
adherida al hueso hiodes; se realiza una resección en bloque
de ésta incluyendo el conducto tirogloso, la parte anterior
del hiodes, llegando hasta la base de la lengua, según la téc-
nica de Sistrunk (fig. 1).

La anatomía patológica definitiva informa de carcinoma
papilar de tiroides de 0,4 mm de diámetro localizado en un
ducto tirogloso persistente. El hueso hiodes está libre de
afección.

DISCUSIÓN

Aunque los focos microscópicos de carcinoma papi-
lar sin invasión de la pared del quiste puede ser trata-
do con la operación de Sistrunk, el resto de los tumo-
res sobre el conducto tirogloso persistente debe incluir
la tiroidectomía seguida de yodo radiactivo4. En nues-
tro caso el tiroides fue extirpado previamente ante una

punción que indicaba la existencia de un carcinoma
papilar que no fue identificado en la biopsia definitiva
de la pieza tiroidea extirpada ni en ninguno de los
ganglios de la linfadenectomía.

Aunque la mayoría de los autores coinciden en que
la malignización ocurre de novo en el conducto y no
es dependiente del tiroides5 otros autores se decantan
porque la aparición de neoplasia intraquística pudiera
corresponder a la metastatización de un carcinoma ti-
roideo6. En este caso, si se hubiera confirmado la
biopsia del tiroides como carcinoma papilar nos de-
cantaríamos hacia la segunda teoría; sin embargo, la
ausencia extraña de malignización en la pieza de la ti-
roidectomía y la no afección ganglionar, así como la
no afección de la pared del quiste harían pensar en
una aparición tumoral de novo sobre el quiste y en un
falso positivo de la primera punción, que se ha descri-
to tan sólo en torno al 1,2% de las punciones7. Por
otro lado, la coincidencia de una primera punción po-
sitiva para carcinoma papilar con un tumor localizado
sobre un ducto tirogloso persistente podría interpretar-
se como una valoración inadecuada de la localización
de la muestra, ya que pudo pincharse el quiste en el
contexto de la distorsión anatómica producida por el
crecimiento tiroideo por el bocio.

Podría concluirse del caso que, ante una biopsia por
punción de carcinoma papilar de tiroides que no se
confirma en estudio definitivo de la pieza quirúrgica
tiroidea, se debería investigar la existencia de restos
del conducto tirogloso, pues podría albergar la neopla-
sia no identificada.
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Pregnancy in women with type 1 diabetes mellitus is associated
with an increased risk of congenital malformations, perinatal morta-
lity, obstetric complications, and neonatal morbidity. These adverse
outcomes are at least partly related to periconceptional care, espe-
cially the level of glycemic control. Adequate preconceptional care
reduces the frequency of congenital malformations and improves
pregnancy outcomes. Motivating diabetic women to plan their preg-
nancies, optimize glycemic control and, start folic acid supplemen-
tation before conception is thus an established goal. The goal of the
St. Vincent Declaration, established almost 15 years ago, was to im-
prove the pregnancy outcomes of diabetic women to the level of
those in the nondiabetic population within 5 years. With the above-
mentioned strategy, it is hoped that this goal can be achieved.

INTRODUCTION

Early studies showed a significant increase in perinatal mortality
(PNM) and morbidity in pregnancies complicated by diabetes (ta-
ble 1)1,2. However, these studies included women with both pre-
gestational diabetes and gestational diabetes mellitus (GDM). Mo-
reover, most studies failed to control for variables such as
maternal history of stillbirth, maternal age, body mass index, and
treatment modality. In the innovative work of Karlsson and Kjell-
mer1 in 1972, PNM was stratified according to White’s classifica-
tion and the maternal daily mean blood glucose level. These au-
thors found that the PNM rate was 15% in White’s group A
(correlating to GDM) and ranged from 10-33% in groups B th-
rough R, with no correlation with White’s classification. These
findings can be explained by the marked dominance of unrecogni-
zed type 2 diabetic patients in groups B through R.

Modern management of both nondiabetic and diabetic pregnan-
cies has improved our ability to detect and abort unwanted preg-
nancies, to monitor and detect fetal distress, and to test fetal lung
maturity. Due to these methods, PNM and perinatal morbidity in
diabetic pregnancies have significantly decreased over the last
couple of decades. Nevertheless, PNM rates still remain elevated
compared with those in nondiabetic pregnancies. The present arti-
cle focuses on this outcome.
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