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Resumen

La enfermedad de Riedel es una patologia poco
frecuente, de etiologia desconocida y evolucion
cronica, que afecta entre otros érganos a la
glandula tiroides. A fin de clarificar las
caracteristicas clinicas, patoldgicas y
terapéuticas de esta patologia, se presenta un
caso reciente y se hace una revision de la
literatura mas actual, poniendo énfasis en
cuanto a las dificultades que plantea su
diagndstico diferencial con otras enfermedades
de la tiroides y a la eleccion del tratamiento
apropiado

Summary

Riedel’s disease is an infrequent pathology of
unknown etiology and chronical course which
affects the thyroid gland among other organs. In
order to clarify clinical, pathological and
therapeutical features of this pathology, the
authors present a recent case and make a
revision of present as regards differential
diagnosis with other thyroid diseases and
election of adequate treatment.
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Introduccidn

La enfermedad de Riedel, también llamada tiroi-
ditis o estruma de Riedel o tiroiditis fibrosa inva-
sora, es un proceso inflamatorio crénico que
afectala glandula tiroides, extremadamente infre-
cuente, que fue reconocido por primera vez en
1883 por Bernhard Riedel, el cual publicé sus dos
primeros casos en 1896 (™), Ambos pacientes se
presentaron con una obstruccién traqueal causa-
da por una tumefaccién pétrea de la glandula
tiroides. El tratamiento se limité a la simple resec-
cién del istmo para paliar la obstruccién.

La extrema rareza de esta enfermedad se en-
fatiza por la serie de la Mayo Clinic de 1957 que
en una revision de 42.000 tiroidectomias su inci-
dencia fue de 0,05% (2); mas recientemente
Schwaegerle y colaboradores ® de la Cleveland
Clinic Foundation, encontraron solo 178 casos
publicados en la literatura de habla anglosajona
desde 1869 a 1986.

Esta baja frecuencia, sumada a las dificulta-
des que plantea la diferenciacién de formas muy
fibrosas de cancer de tiroides desde el punto de
vista clinico, operatorio y macroscépico, hacen
dificil su diagndstico positivo y en consecuencia
motivan que la planificacién del tratamiento ade-
cuado sea motivo de discusion.

Caso clinico

Paciente de 56 afios, sin antecedentes persona-
les a destacar, que consulta por bocio diagnosti-
cado en noviembre de 1995 en examen médico
de rutina. Niega elementos de disyuncién tiroi-
dea, asi como elementos de compromiso locorre-
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gional. Del examen fisico se destaca la presencia
de bocio grado Il de supefrficie irregular, impre-
sionando palparse nédulo predominante a dere-
cha, de consistencia firme. Sin fenémenos de
compromiso locorregional, sin adenopatias pal-
pables en cuello, y sin signos de disfuncién tiroi-
dea. De la paraclinica se destaca:

Ecografia de cuello: I6bulo derecho de 68 x 34
x 29 mm, ocupando los dos tercios inferiores del
I6bulo se observa un nédulo hipoecogénico ho-
mogéneo, ovoideo, de 46 x 42 x 33 mm. Lébulo
izquierdo de 61 x 22 x 19 mm, de ecogenicidad
inhomogénea a expensas de varios nédulos; el
de mayor tamano de 21 x 15 mm, en tercio infe-
rior del I8bulo, de ecogenicidad inhomogénea.
No se observan nédulos en el istmo ni desviacién
de la traquea.

Citologia: puncién de ambos Iébulos tiroideos.
Lébulo derecho: en zona del nédulo se obtuvo
una gota de coloide espeso. Se observa abun-
dante coloide, numerosas células tiroideas pe-
quenas con menor proporcién de medianas, mo-
derada reaccion histioide y ligera reaccion linfoci-
taria. Lobulo izquierdo: gota de coloide con mez-
cla de sangre fresca de puncién. Se observa
abundante coloide y numerosas células tiroideas
pequenas en disposicién folicular, ligera reaccién
linfocitaria y escasas células espumosas como
elementos de incipiente quistificacion (Dr. Lucas
Acosta).

Funcionalidad tiroidea por radioinmunoanéli-
sis.: T4 libre 1,11 ng/100 ml (normal:0,8-2
ng/100 ml), T3 libre 4,8 pg/ml (normal: 3-5,4
pg/ml), TSH 6,23 uU/ml (normal: 0,45-6,2
pu/mi).

Radiografia de cuello (27/12/95): desplaza-
miento de la trdquea cérvico toracica a derecha y
hacia adelante.

Consulta con otorrinolaringélogo y laringosco-
pia: cuerdas vocales de aspecto y tamafio nor-
mal, la motilidad de ambas cuerdas vocales es
normal.

Con el diagnéstico de bocio multinodular gra-
do Ill, con nédulo predominante a derecha y des-
viaciéon traqueal a derecha se decidié el trata-
miento quirdrgico. Se interviene el 5 de marzo de
1996. En la exploracidon se encuentra gruesa tu-
moracién de consistencia pétrea que sustituye la
totalidad del I16bulo derecho, istmo y sector yux-
taistmico del I6bulo izquierdo, con clara evasién
capsular involucrando musculo esterno tiroideo y
‘nervio recurrente derecho, presentando en un
sector adherencias firmes al segundo y tercer
anillo traqueal y dos adenopatias que se biopsia-
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ron. Con el diagndstico presuntivo de carcinoma
del tiroides con gran componente fibroso, se re-
aliza biopsia extemporanea que informa tejido fi-
broso sin evidencias de células atipicas, ganglios
linfaticos con foliculos de tipo reactivo y discreta
hiperplasia sinusal.

Ante la imposibilidad de descartar 100% que
se tratara de un tumor maligno, se decide realizar
la excéresis incluyendo: lobectomia derecha re-
secando en bloque musculo esternotiroideo y re-
currente derecho involucrados en el proceso, is-
mectomia y lobectomia casi total izquierda reco-
nociendo y preservando recurrente izquierdo y
paratiroides superior izquierda, pudiéndose libe-
rar la tumefaccion de la traquea.

Evolucion postoperatoria sin incidentes, para-
lisis de cuerda vocal derecha, calcemias posope-
ratorias normales.

Anatomia patolégica

Macroscopia

Pieza de tiroidectomia subtotal que incluye I6bulo
derecho, istmo y lobectomia parcial izquierda.
Pesa en conjunto 45 g y mide 85 x 45 x 25 mm.
Superficie externa lobulada, gris rojiza, de con-
sistencia pétrea. Al corte, nddulo bien delimitado
pero sin plano de clivaje, gris nacarado, pétreo,
que ocupa predominantemente el I6bulo dere-
cho, extendiéndose por el istmo y el Iébulo iz-
quierdo, en donde circunscribe un sector de pa-
rénquima de aspecto conservado. Mide 60 x 30
mm e infiltra fasciculos de musculo estriado que
hacen cuerpo con la glandula. Si bien existe una
neta delimitacion de la lesidn y en los tres secto-
res de la glandula se reconoce claramente parén-
quima macroscépicamente normal (con pique-
teado blanquecino), no hay plano que separe
ambas zonas (figuras 1, 2 y 3).

Microscopia

Secciones de la glandula tiroides extensamente
sustituidas por una proliferacion de tejido conjun-
tivo, integrada por fibroblastos maduros, con ex-
tensas areas hialinizadas, en el seno del cual
existe un infiltrado linfoplasmocitario difuso y en
acumulos. No se encontraron evidencias de flebi-
tis. Esta fibrosis infiltra fasciculos de musculo
esquelético mas alla de la glandula y se intercala
con algunas areas en las que la glandula conser-
va groseramente su estructura folicular. A este
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Figura 1. Imagen panoramica de la lesion

nivel, amén de los tractos fibroconjuntivos que
dividen y comprimen grupos de foliculos, existen
densos acumulos linfocitarios, sin centro germi-
nal, sin evidencias de destruccién folicular. El
epitelio folicular no exhibe cambio hirtleriano.

No se reconocen, en un amplio muestreo de la
glandula, células atipicas.

Con estos elementos se hizo diagndstico de
enfermedad de Riedel con compromiso del tiroi-
des y estructuras cervicales préoximas.

Discusion

Si bien en practicamente toda la literatura se la
denomina tiroiditis de Riedel &8 ésta no es en
realidad una enfermedad de la glandula tiroides,
sino una enfermedad que involucré el tiroides @)
Dentro de la variedad de estructuras existentes
en el cuello, la glandula tiroides es la mas eviden-
temente involucrada.

Su etiologia es aln desconocida, algunos au-
tores han sugerido que se trata de estadios fina-
les de la tiroiditis linfomatosa de Hashimoto o de
una tiroiditis subaguda de De Quervain ®), Otros
autores como Schwaergerle ®) proponen su etio-
logia autoinmune basados en el hallazgo de infil-
trado linfocitario a células B y T, la presencia de
anticuerpos antitiroglobulina en 67% de los casos
y la frecuente asociacién con otras enfermeda-
des autoinmunes, como la diabetes tipo I, anemia
perniciosa y la enfermedad de Addison. Sin em-
bargo Zimmermann ®) afirma que estos hallaz-
. gos se deben a que la proliferacion de los fibro-
blastos induce a través de la produccién de cito-
quinas la proliferacién secundaria de linfocitos B
y T y que la enfermedad de Riedel es primaria-

Lébulo izquierdo del tiroides

Figura 3.

mente fibrosa y esta es la etiologia mas aceptada
actualmente.

Desde el punto de vista clinico, tiene preferen-
cia por el sexo femenino (83%), y la edad media
es de 47,8 anos; 64% se presentan eutiroideos,
32% hipotiroideos, y 4% hipertiroideos ). El sin-
toma preponderante es el de un bocio de creci-
miento relativamente rapido, indoloro, y de con-
sistencia “lefiosa”. Pueden existir adenopatias
cervicales de consistencia dura que hacen pen-
sar en la existencia de carcinoma. Frecuente-
mente se acomparna de sintomas de compresién
locorregional: disnea y estridor por compresion
traqueal (3'5'8), disfonia por compromiso recurren-
cial (2'6'7), disfagia (2-4.8) 5 invasién de musculos
vecinos ).

Al inicio de la enfermedad, la dosificacion de
T3y T4 son normales, pero a medida que la glan-
dula es invadida por el tejido fibroso la evolucién
hacia el hipotiroidismo es la regla.

En 34% de los pacientes la enfermedad apa-
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rece en el marco de una colagenosis sistémica
®) donde puede coexistir o aparecer a posteriori
fibrosis retroperitoneal (2), mediastinal (7, retroor-
bitaria, de las glandulas salivares ®) colangitis
esclerosante ) etcétera. Desde el punto de vista
anatomo patolégico, macroscépicamente se ca-
racteriza por un proceso fibroso duro que com-
promete toda o parte de la glandula, dandole una
consistencia dura pétrea. La fibrosis se extiende
mas alla del tiroides y caracteristicamente no
existe plano de diseccidn sino que en cambio hay
invasion de las estructuras adyacentes. Micros-
cépicamente sectores de la glandula estan reem-
plazados por tejido fibroso e infiltrado linfoplas-
mocitario. La fibrosis se extiende hacia los mus-
culos, nervios, grasa y vasos adyacentes. En 25
% de los casos hay compromiso paratiroideo.
Existe ademas vasculitis (predominantemente
flebitis), con proliferacién intimal, destruccion de
la media, inflamacién de la adventicia y trombo-
sis. La afeccién no se limita a la glandula tiroides,
sino que estos cambios histoldgicos pueden apa-
recer en otros territorios, como otras estructuras
del cuello dando adherencias inextricables, sien-
do esto un sello caracteristico de la afeccion (19,

Son de particular importancia las caracteristi-
cas patoldgicas que permiten separar el estruma
de Riedel de las otras tiroiditis: de la tiroiditis de
Hashimoto: la ausencia de destruccion folicular
por el infiltrado linfoplasmocitaria e histioide y cé-
lulas de Hurthle; de la de De Quervain: la ausen-
cia de reaccién granulomatosa: de las tiroiditis
agudas: la ausencia de elementos inflamatorios
agudos (2.3)

En cuanto a los estudios paraclinicos, la eco-
grafia muestra habitualmente una o mas masas
hipoecogénicas que reemplazan un sector del ti-
roides, pudiéndose ademas evaluar el grado de
infiltraciéon de la musculatura infrahioidea, y la
dislocacion de la via aérea ('), Estos elementos,
conjuntamente con la clinica deben hacer pensar
en primer lugar el la presencia de un cancer. En
este sentido la tomografia axial computarizada
tampoco es concluyente (1), sin embargo la re-
sonancia nuclear magnética podria hacer sospe-
char de la existencia de un proceso altamente
fibroso, ya que el tejido fibroso tiene un corto pe-
riodo de relajacion T2 (1),

La citologia por puncién con aguja fina mues-
tra en forma caracteristica escaso material, con
células inflamatorias, células conectivas, esca-
sas células foliculares. Dentro de las células in-
flamatorias, la mitad a las dos terceras partes co-
rresponden a linfocitos maduros, seguidos en fre-

cuencia por neutréfilos. El cuadro celular se com-
pleta con plasmocitos y macréfagos y los fibro-
blastos y fibrocitos, que corresponden a 10% de
las células nucleadas. Las células foliculares son
muy escasas. La citologia no permite distinguir la
enfermedad de Riedel de variantes fibrosas del
Hashimoto, salvo por la ausencia de células de
Hurthle (12)

El tratamiento es motivo de controversia, ya
que la evolucién con las distintas modalidades ha
sido variable. Zimmermann ©) propone la terapia
esteroidea por largo periodo, ya que en su caso
clinico con 30 mg de prednisolona/dia el proceso
cedié en 8 meses. Sin embargo los resultados
del tratamiento médico han sido aleatorios. Otros
autores (13) desaconsejan la realizacién de tiroi-
dectomia total o subtotal debido a las dificultades
en la diseccién y en la preservacion de los ner-
vios laringeos recurrentes y glandulas paratiroi-
deas y preconizan la reseccién del istmo para
aliviar el estridor y la disfagia. Sin embargo Katsi-
kas y colaboradores @), reportan un caso de pro-
gresién de la enfermedad pese al tratamiento con
reseccién del istmo, y prednisona que obligé a la
realizacién de traqueostomia de urgencia al cabo
de dos afos. Una experiencia similar reportan Hi-
nes y colaboradores (8),

nuestro caso clinico se llegd a la cirugia
con el diagnéstico de bocio multinodular, en el
que llama la atencién la citologia. Suponemos
que la puncidn coincidié en alguna pequena zona
de parénquima sano remanente, ya que de otra
manera seria imposible obtener “una gota de co-
loide espeso”. Del resto de la paraclinica, la des-
viacién traqueal a derecha, hacia el mismo lado
del nédulo predominante se explica por la retrac-
cién fibrosa que determina el proceso.

Durante la intervencion, cuando el cirujano se
encuentra frente a una tumoracién de cuello, pé-
trea, que infiltra las estructuras vecinas, el primer
diagnéstico que se debe presumir es el de can-
cer, y en ese contexto se debe enmarcar la tera-
péutica. La ausencia de malignidad en la biopsia
extemporanea —la cual estudia una pequena
fraccién de tejido por técnica de congelacién-, no
permite descartar fielmente el diagnéstico de una
neoplasia con gran componente desmoplasico,
como son algunas formas de carcinoma de tiroi-
des. Por lo que la reseccién se impone y el diag-
nostico de enfermedad de Riedel sélo debe ser
confirmado, una vez revisada la pieza en forma
exhaustiva y descartada la patologia tumoral. La
realizacién de una tiroidectomia es segun algu-
nos autores una terapéutica excesiva, sin embar-
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go la escasa literatura existente no permite sacar
conclusiones absolutas, ya que en algunos ca-
sos, el tratamiento conservador derivo en la pro-
gresion de la enfermedad que acarred conse-
cuencias deletéreas como la obstruccion respira-
toria aguda y la necesidad de realizar traqueosto-
mia de urgencia.
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