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El primer caso descrito de struma L]
cordis en Espana

uuuuuu

The first reported case of struma cordis
in Spain

Introduccion

El struma cordis, o tejido tiroideo cardiaco ectdpico, es una
rara afeccion que afecta a 1 de cada 100.000-300.000 per-
sonas y que se diagnostica en su mayor parte en mujeres de
mediana edad'.

El primordio tiroideo aparece entre el dia 24 y 32 de la
gestacion y surgira a partir de un engrosamiento del epitelio
endodérmico ubicado en la base de la linea media embrio-
naria. A su vez, se conformara la base de la lengua y es
conocido habitualmente como foramen o agujero ciego. La
aparicion de un tejido tiroideo ectopico es resultado de una
embriogénesis aberrante en la migracion del tiroides primi-
tivo durante la cuarta semana de gestacion. Dicha migracion
transcurre desde el agujero ciego hasta su localizacion tipica
a nivel anterior del 2.°-4.° cartilago traqueal'-.

La presencia de tejido tiroideo ectopico, segln los estu-
dios de autopsia, conforma una prevalencia que varia entre
el 7y el 10% y su diagnostico se centra habitualmente en
las primeras 3 décadas de vida. El lugar mas frecuente de
aparicion es la base de la lengua (hasta en el 90% de los
casos), si bien se pueden encontrar restos tiroideos por
todo el recorrido del conducto tirogloso, e incluso en el
mediastino’. El primer caso descrito de tejido ectdpico tiroi-
deo intrapericardico se realiz6 tras necropsia en 19413, En
la mayoria de los casos reportados el tejido tiroideo se
encuentra en el septo interventricular o ventriculo dere-
cho con obstruccion del tracto de salida del ventriculo
derecho?*.

Caso clinico

Presentamos el primer caso de struma cordis descrito en
Espafa en una mujer de 28 anos, sin antecedentes de interés
ni habitos toxicos, remitida a Cardiologia para estudio de un
soplo cardiaco de reciente aparicion.

La paciente no presentaba disnea, dolor toracico ni otra
semiologia de insuficiencia cardiaca. La exploracion fisica
fue anodina, en la que destacaba discreto soplo sistdlico
tricuspideo a la auscultacion.

Para su estudio, se realizaron analitica sanguinea y elec-
trocardiograma con resultados dentro de la normalidad. Asi

mismo, se realizd ecocardiografia transtoracica (ETT) y eco-
grafia transesofagica, en las que se visualizo tumoracion de
3,5cm?, con pediculo amplio, poca movilidad, en el septo
intraventricular del ventriculo derecho y cercana a la valvula
tricuspidea (fig. 1).

La paciente fue intervenida mediante esternotomia
media, auriculotomia derecha y extirpacion de masa bien
delimitada y apoyada en septo interventricular. La anatomia
patologica determind la presencia de tejido tiroideo ecto-
pico con focos de fibrosis y calcificaciones distroficas, sin
signos de malignidad.

Tras los hallazgos histoldgicos, realizamos ecografia
cervical para comprobar la existencia de tejido tiroideo
eutdpico, determinamos la funcién tiroidea tras la inter-
vencion; TSH 1,3 mlU/L (VR: 0,25-5) y, ademas, solicitamos
gammagrafia tiroidea en la que se visualizaba una Unica
captacion del radiofarmaco a nivel anterocervical.

Discusion

Aunque los mecanismos moleculares que desarrollan la
disgenesia tiroidea no son totalmente conocidos, las muta-
ciones en los genes TITF-1 (Nkx2-1), Foxe1 (TITF-2) y PAX-8
son esenciales en la morfogénesis y diferenciacion del tiroi-
des y pueden provocar alteraciones en su migracion y
determinar la aparicion de restos de tejido tiroideo ecto-
pico. Existe poca literatura al respecto, pero se han descrito
casos con agregacion familiar'.

La mayoria de las ectopias tiroideas se encuentran en
la linea media cervical a lo largo del tracto del conducto
tirogloso desde la base de la lengua hasta el diafragma, coe-
xistiendo con tejido tiroideo normal. La clinica de la ectopia
tiroidea puede oscilar desde una alteracion de la funcion
tiroidea hasta la ausencia de sintomas. Lo mas frecuente
dentro de la disfuncion tiroidea es la aparicion de una hipo-
funcion hormonal que, a su vez, se relaciona con el tamafo
del tejido tiroideo ectdpico. No obstante, se han des-
crito sintomas de hipertiroidismo, incluso con una histologia
similar a la de la enfermedad de Graves. Segun la locali-
zacion y el tamano de la masa, algunos pacientes pueden
presentar disnea, estridor, presion a nivel centrotoracico,
palpitacionesy arritmias ventriculares; sobre todo en el caso
de presentaciones mediastinicas o intracardiacas, aunque su
presentacion mas frecuente es incidental*>.

En caso de que los hallazgos en la ecocardiografia trans-
toracica o en la ecografia transesofagica hagan sospechar
presencia de tejido tiroideo ectoépico, habria que realizar
una ecografia cervical como estudio complementario. Asi,
comprobaremos o descartaremos la presencia de glandula
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Figura 1  Ecocardiografia transtoracica de la paciente, en la
que se visualiza el struma cordis a nivel del ventriculo derecho.

tiroidea, confirmando que el struma cordis no es el Unico
tejido tiroideo existente. La gammagrafia con radiondclidos
como el 1-123, 1-131 o el Tc-99 puede ser til para determi-
nar la existencia de otros restos tiroideos ectopicos, aunque
su hallazgo en 2 localizaciones ectopicas concomitantes es
muy infrecuente®®.

EL SPECT-TC es otra opcion adecuada que considerar para
la caracterizacién anatomica y funcional en caso de sos-
pecha de tejido tiroideo de localizacion mediastinica. La
imagen tipica de tejido tiroideo ectopico en TC es una masa
homogénea, bien delimitada con indice a atenuacion de
70 £ 10 UH, que nos orienta hacia benignidad. Sin embargo,
la RMN se limita particularmente en el diagndstico de tiroi-
des lingual cuando hay dificultad para diferenciar el tejido
tiroideo del musculo de la lengua*®.

El estudio histoldgico es el diagnostico definitivo para el
struma cordis. Su principal diagnéstico diferencial es metas-
tasis de carcinoma folicular de tiroides o tumores primarios
cardiacos, como el mixoma’.

Respecto al tratamiento, la intervencion quirdrgica es el
tratamiento de eleccion mediante reseccion del tejido ecto-
pico con técnicas de bypass cardiopulmonar, si bien debe
limitarse a pacientes sintomaticos, por su alto riesgo qui-
rdrgico. El tratamiento con 1-131 se puede considerar para
pacientes que no son aptos para la operacion, o incluso como
una terapia alternativa en pacientes que rechazan la inter-
vencién quirdrgica’. En otros tejidos tiroideos ectopicos, el
tratamiento con levotiroxina puede reducir el tamano de
la masa. Sin embargo, no se ha evidenciado en el struma
cordis.

Tras la intervencion se debe comprobar la funcion tiroi-
dea. El momento recomendado se encuentra entre la tercera
y sexta semanas de la intervencion. En caso de ausencia de
glandula tiroidea eutopica, se recomienda iniciar levotiro-
xina a dosis de 1,2 a 1,8 ug/kg al dia tras la cirugia®. El

pronostico a largo plazo es bueno si no ha habido complica-
ciones secundarias a la cirugia’*’.
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