Notas clinicas

La amiloidosis secundaria y, sobre todo, la
aparicion de bocio amiloideo como primera
manifestacion de ésta es una complicacion
poco frecuente de la espondilitis
anquilopoyética. Se describe el caso de un
varén de 41 afios con bocio difuso
normofuncionante de crecimiento rapido y
sintomas compresivos diagnosticado de
espondilitis anquilopoyética, en el que el
estudio citolégico mediante puncion
aspiracion con aguja fina (PAAF) de tiroides
evidencio la presencia de tejido amiloideo,
confirmandose el diagndstico de bocio
amiloideo tras estudio posquirdrgico. Se
revisan las caracteristicas clinicas e
histolégicas de los casos publicados en la
bibliografia y se apoya la utilidad de la PAAF
de tiroides como una técnica adecuada para
el diagnéstico del bocio amiloideo y de la
amiloidosis sistémica.

Palabras clave: Bocio amiloideo. Espondili-
tis anquilopoyética. Amiloidosis secundaria.
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AMYLOID GOITER AS THE FIRST MANIFESTATION
OF SECONDARY AMYLOIDOSIS IN PATIENTS WITH ANKYLOSING
SPONDYLITIS: A CASE REPORT

Secondary amyloidosis, and especially the development of amyloid goiter
as the first manifestation of this disease, is an infrequent complication of
ankylosing spondylitis. We describe the case of a 41-year-old man with a
fast-growing diffuse goiter with normal function and compressive symptoms
diagnosed as ankyloesing spondylitis. Fine-needle aspiration cytology of the
thyroid revealed amyloid tissue. The diagnosis of amyloid goiter was
confirmed after postsurgical study. The clinical and histological features of
cases published in the literature are reviewed and the utility of fine-needle
aspiration of the thyroid as an appropriate technique for diagnosis of
amyloid goiter and systemic amyloidosis is supported
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INTRODUCCION

La amiloidosis secundaria es una entidad frecuente en enferme-
dades del coldgeno, como la artritis reumatoide, el lupus eritema-
toso sistémico o la tuberculosis, el mieloma madltiple, etc. Sin em-
bargo, se considera una complicaciéon rara de la espondilitis
anquilopoyética'. Mds excepcional es la aparicién de un bocio cli-
nicamente detectable por depdsito de amiloideo como primera
manifestacion de esta complicacion, en la espondilitis anquilopo-
yétical?.

El primer caso de aumento del tamafio tiroideo por depdsito de
amiloide fue publicado por Beckman en 1858, y posteriormente,
von Eisenberg, en 1904, introdujo el término “bocio amiloideo™.
En general, se acepta que existe cierto grado de infiltraciéon de
amiloide en el tiroides de la mayoria de los pacientes con amiloi-
dosis secundaria o primaria. Sin embargo, la presencia de bocio
difuso clinicamente manifiesto por depdsito de esta sustancia es
poco frecuente®*. Hasta el momento se han publicado mas de 250
casos de bocio amiloideo?, pero la asociacién con la espondilitis
anquilopoyética se considera excepcional.
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Fig. 1. TC cervical donde se observa un aumento de tamaiio de
ambos l6bulos e istmo tiroideo, levemente asimétrico, con predo-
minio del lobulo tiroideo derecho. Presenta densidad heterogénea
con amplias zonas hipodensas, sin lesiones nodulares que condi-
cionan un afilamiento de la trdquea.

Fig. 2. Imagen macroscdpica de tiroidectomia total (11 X7 X6 cm
de didmetro) de coloracion amarillenta y consistencia blanda.

Desde que, en 1981, Gharib y Goellner® publicaran
los primeros 2 casos de bocio amiloide diagnosticados
por puncidn-aspiracién con aguja fina (PAAF), esta
técnica se reconoce como un instrumento Util para de-
mostrar la presencia de amiloideo en el tiroides'3”.
Segtn varios autores, la PAAF de tiroides es una téc-
nica sencilla y segura que podria sustituir a la biopsia
hepdtica o rectal en el diagndstico de la amiloidosis
sistémica®33.

Presentamos el caso de un paciente con bocio de
gran tamafio en el que la PAAF de tiroides demostrd
la presencia de amiloide como primera manifestacion
de una amiloidosis secundaria a espondilitis anquili-
poyética.

CASO CLiNICO

Varén de 41 afios diagnosticado de espondilitis anquilo-
poyética (HLA B 27+) a los 15 afios de edad, que habia su-
frido varios episodios de uveitis anterior y se encontraba en
situacién de insuficiencia renal crénica avanzada atribuida
en ese momento a nefropatia por analgésicos con necrosis
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papilar (no se realiz6 biopsia renal). Acudié a la consulta de
endocrinologia por presentar desde hacia 2 meses un au-
mento del tamaiio tiroideo de crecimiento relativamente ra-
pido, en ausencia de sintomas compresivos y de clinica de
disfuncion tiroidea. En la exploracion fisica se observo un
bocio de grado III de consistencia firme y superficie irregu-
lar, sin nédulos palpables. Las hormonas tiroideas fueron
inicialmente normales (TSH 1,4 puU/ml, N = 0,5-4 pU/ml;
T4 libre, 1,7 ng/dl, N = 0,8-2 ng/dl) evolucionando hacia un
hipertiroidismo subclinico (TSH 0,01 pU/ml, T4 libre 1,91
ng/dl) en los 2 afios posteriores. Los anticuerpos antiperoxi-
dasa tiroidea (TPO), antitiroglobulina e inmunoglobulinas
estimuladoras tiroideas (TSI) fueron negativos.

El estudio ecografico mostrd una hipertrofia bilateral y si-
métrica de ambos I6bulos tiroideos (I6bulo tiroideo derecho
de 7,7 X 3,4 X 3,6 cm y 16bulo tiroideo izquierdo de 7,6 X 5
X 3,6 cm) con alteracion difusa de la ecoestructura e inten-
samente hiperecogénico, sin nédulos.

Ante el importante aumento del tamaifio tiroideo, y a pe-
sar de la inexistencia de nddulos, se decidid realizar una
PAAF tiroidea, que mostrd la presencia de tejido adiposo
con escasas células foliculares y material acelular positivo
en la tincién con rojo Congo, que se interpreté como dep6-
sito de amiloideo.

Para realizar el diagndstico diferencial con el carcinoma
medular de tiroides se realizé un estimulo de pentagastrina-
calcitonina, que fue normal.

Durante la evolucién se produjo un incremento del tama-
fio tiroideo que llegd a producir compresioén traqueal (de-
mostrada por TC cervical; fig. 1) y disfagia. Se recomendé
realizar una tiroidectomia total, pero el tratamiento quirdrgi-
co se fue demorando por el empeoramiento de la funcién re-
nal, que requirié iniciar hemodialisis.

A los dos afios del diagndstico, el paciente fue sometido a
una tiroidectomia total, que resultd técnicamente dificultosa
y con complicaciones (paralisis recurrencial e hipoparatiroi-
dismo permanente). El tiroides pesé 120 g, con unas dimen-
siones de 11 x 7 cm (fig. 2). El resultado anatomopatoldgi-
co fue concluyente con el diagnéstico inicial, mostrando un
parénquima tiroideo con intensa metaplasia adiposa y dep6-
sito de material eosinéfilo, amiloideo positivo.

DISCUSION

El depésito de amiloide en el tejido tiroideo ha sido
descrito en el carcinoma medular de tiroides y en la
amiloidosis sistémica'. Se estima que existe cierto
grado de infiltracién amiloideoa en el 50% de los pa-
cientes con amiloidosis primaria y en el 80% de los
pacientes con amiloidosis secundaria'**$, Mientras
que la asociacién entre amiloidosis y colagenopatias,
como la artritis reumatoide o el lupus eritematoso,
estd bien definida, se considera que la amiloidosis se-
cundaria es una complicacién poco frecuente en la es-
pondilitis anquilopoyética'. Cruickshank demostré en
1960, en un trabajo con necropsias, que la prevalencia
de amiloidosis secundaria en pacientes con espondili-
tis anquilopoyética era del 6%’. Mds recientemente,
en 1997, Gratacos et al realizaron PAAF en la grasa
abdominal subcutdnea de 137 pacientes con espondili-
tis anquilopoyética de mds de 5 afios de evolucién,
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observando que el 7% presentaban depdsitos de ami-
loideo, pero s6lo dos mostraron evidencia clinica de
afeccién®.

Raramente, los depdsitos de amiloide son responsa-
bles de la aparicién de bocio y, de hecho, existen po-
cos casos descritos en la bibliograffa'®. Las manifesta-
ciones clinicas son muy variadas y, al igual que el
caso que se presenta, suele tratarse de bocios difusos,
de consistencia firme y crecimiento rdpido!*!° que
pueden acompaiiarse de sintomas compresivos (disfa-
gia, disnea y voz ronca), lo que conduce, en algunas
ocasiones, a la sospecha clinica de carcinoma de tiroi-
des y, en consecuencia, a la tiroidectomia total o sub-
total>>»1°, La opinién general hace algunos afios era
que la funcién tiroidea es habitualmente normal>*!°, a
pesar de la extensa infiltracién de amiloide, pero en
los ultimos afios hay referencias que describen disfun-
cion tiroidea en el bocio amiloideo, como demuestran
Kimura et al en una serie de 10 pacientes, de los cua-
les nueve presentaban alteraciones de la funcién tiroi-
dea'?*, Asimismo, puede aparecer simulando una ti-
roiditis subaguda'**!. El mecanismo por el cual se
produce la disfuncién tiroidea estd todavia por aclarar;
en los pacientes con anticuerpos antitiroideos positi-
vos, el hipotiroidismo se puede explicar por la tiroidi-
tis crénica. Sin embargo, se han encontrado casos de
bocio amiloideo con hipotiroidismo en los que los an-
ticuerpos antitiroideos fueron negativos; en ellos se
considera que la destruccion tiroidea por depdsito de
amiloideo es la responsable del hipotiroidismo*. Nues-
tro paciente evoluciond hacia un hipertiroidismo sub-
clinico en ausencia de anticuerpos antitiroideos, coin-
cidiendo con el empeoramiento de la funcién renal,
que podria explicarse por las alteraciones que ocurren
como consecuencia de los estados adaptativos del ti-
roides a enfermedades no tiroideas, como es la insufi-
ciencia renal secundaria a su patologia de base.

En la mayoria de las ocasiones, el diagnéstico de
bocio amiloideo se establecia por estudio histopatold-
gico tras tiroidectomia o autopsia, pero desde la publi-
cacién por Gharib y Goellner® de los primeros 2 casos
de bocio amiloideo diagnosticados por PAAF, ésta se
ha convertido en un excelente método de deteccién de
infiltracién amiloideoa en el tiroides'?. Sin embargo,
la interpretacién de las muestras debe ser cuidadosa
con objeto de no confundirla con el carcinoma medu-
lar de tiroides'.

En el estudio citoldgico se encuentran acumulacio-
nes de material acelular amorfo asociado a escasas cé-
lulas foliculares. Este material se tifie con rojo Congo
y presenta birrefringencia bajo la luz polarizada'->;
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junto a este depdsito de amiloide se localiza tejido
adiposo maduro (que normalmente no estd presente en
el carcinoma medular de tiroides y sirve para hacer el
diagndstico diferencial?).

Por otra parte, algunos autores proponen que la
PAAF de tiroides puede reemplazar, en algunos casos,
a la biopsia rectal o hepdtica en el diagndstico de la
amiloidosis sistémica por su sencillez y seguridad, asi
como por su elevada sensibilidad?>.

Dado que la PAAF permite el diagndstico precoz de
esta patologia, consideramos importante sospechar la
presencia de depdsito amiloideo en pacientes con au-
mento difuso del tamafio tiroideo e historia clinica
compatible con amiloidosis secundaria y realizar esta
exploracién. De esta forma, es posible sentar la indi-
cacion de una tiroidectomia antes de que aparezcan
los sintomas compresivos y disminuir la morbilidad
de una cirugia mds agresiva con mayor posibilidad de
complicaciones posquirdrgicas.
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