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Cartas al Editor

crito niños muy pequeños con sarcoidosis y manifestaciones
multisistémicas como en el presente caso.

Nuestro paciente comenzó con un cuadro de hipercalcemia
con PTH suprimida y elevación de los metabolitos de la vitami-
na D, y nefrocalcinosis por una eliminación exagerada de calcio,
lo cual provocaba una nefrolitiasis que podría condicionar una
insuficiencia renal4-8. Las primeras manifestaciones de una sar-
coidosis pueden ser hipercalcemia y nefrocalcinosis9, pero no se
ha documentado que se asocien a tumoraciones de carpo bila-
terales como en este caso.

Posteriormente, el paciente desarrolló un cuadro de poliartritis,
adenopatías generalizadas y aumento del tamaño de las tumora-
ciones de los carpos, similares a las de la artritis reumatoide juve-
nil, pero sin enrojecimiento cutáneo. El antecedente de sus hiper-
calcemias no era muy concordante con esa enfermedad y sí con
la sarcoidosis, motivo por el que se practicó una biopsia de sino-
vial y de un ganglio linfático, con lo que se estableció el diagnós-
tico. La afectación articular en la sarcoidosis interesa de forma se-
mejante y a las mismas articulaciones que la artritis reumatoide,
de ahí que puedan ser confundidas si no se efectúa una biopsia4.

Está descrita la elevación de las concentraciones de ECA. Consti-
tuye un marcador de actividad y predice las recaídas y las remisio-
nes. Ésta es sintetizada por las células epiteliales de los granulomas
y proporciona una aproximación a su masa total4. El diagnóstico
definitivo se basa en la biopsia de algún tejido afectado. Nuestro
paciente tenía en un ganglio linfático los granulomas de células epi-
teliales no caseificantes característicos de esta enfermedad.

El tratamiento se lleva a cabo con corticoides sistémicos. El
más empleado es la prednisona en dosis de 1-2 mg/kg/día. Se
da durante 1 o 2 meses y, posteriormente, se va reduciendo la
dosis en otros 2 o 3 meses más4. Si el paciente recae puede rea-
lizarse un nuevo ciclo de corticoides o administrar otro inmu-
nosupresor. El más prometedor parece ser el metotrexato por
vía oral en dosis de 10-15 mg/m2/semana durante varios meses.
No parecen producirse efectos adversos importantes10.

En nuestro paciente la respuesta a los corticoides ha sido satis-
factoria, aunque persiste la nefrocalcinosis bilateral. No obstante,
y dado el pronóstico tan incierto en niños tan pequeños, debe
ser seguido durante toda su vida para controlar posibles recaídas.
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Carcinoma medular
de tiroides familiar

Sr. Editor:
El carcinoma medular de tiroides familiar es una neoplasia

poco frecuente que se hereda con carácter autosómico domi-
nante1,2 con degeneración maligna en el 100%3,4 de los casos y
que se debe a hiperplasia de las células C del tiroides5-7. Entre
las diversas sustancias que produce se encuentra la calcitonina
cuya determinación se utilizaba como método diagnóstico1-6,8. El
descubrimiento de mutaciones en el protooncogén RET permite
el diagnóstico precoz1-7,9 y el planteamiento de tiroidectomía en
un estadio temprano de la enfermedad1-3,7,9,10.

Niña de 23 meses con antecedentes de carcinoma medular de ti-
roides en rama materna. El análisis genotípico de la madre, prima y
de nuestra paciente mostró una mutación en el codón 634 del exón
11 del protooncogén RET. Otros miembros de la familia tenían afec-
tación tiroidea (mutación no estudiada) o fallecimiento posiblemen-
te por causa tiroidea (fig. 1).

La exploración física al ingreso fue normal. Las exploraciones
complementarias realizadas mostraron un hemograma, bioquímica,
ionograma, perfil tiroideo y catecolaminas normales. Los niveles de
calcitonina fueron inferiores a 11 pg/ml (normal, hasta 14 pg/ml).

Se realizó seguimiento de la niña en consulta, y se observó un au-
mento de calcitonina a los 3 años y 9 meses, por lo que se decidió
su ingreso para intervención quirúrgica. Las exploraciones previas a
la cirugía (ecografía tiroidea, radiografía de tórax y esqueleto, cate-
colaminas y perfil tiroideo) fueron normales, salvo la calcitonina,
que presentó unas concentraciones de 21 pg/ml. Se realizó tiroi-
dectomía total.

La anatomía patológica del tiroides mostró hiperplasia nodular
con focos de células C distribuidos en los 2 lóbulos sin mitosis ni ati-
pias francas. Se objetivó también una lesión indicativa de inicio de
infiltración (carcinoma medular inicial) por afectación de la vaina
perineural de un nervio (fig. 2). A las 12 h de la cirugía, la paciente
presentó hipocalcemia de 7,4 mg/dl con manifestaciones clínicas
de estridor inspiratorio y disfonía, que fue tratada con calcio, man-
teniéndose en controles posteriores la calcemia dentro de límites
normales. En la actualidad, la niña se encuentra asintomática preci-
sando tratamiento sustitutivo con hormona tiroidea.
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El carcinoma medular de tiroides supone el 5-10% de los tu-
mores malignos tiroideos1,2 de los que una cuarta parte son fa-
miliares6. Es un tumor que deriva de las células parafoliculares
(células C)1,5,7 que producen calcitonina, antígeno carcinoem-
brionario y ACTH entre otras sustancias5.

Se puede presentar de forma esporádica, formando parte de
una neoplasia endocrina múltiple II (MEN II) o de manera fami-
liar5,10. La forma familiar aislada que presenta esta paciente es
poco frecuente y se hereda con carácter autosómico dominante.
La aparición suele ser más temprana que el resto de los carcino-
mas medulares de tiroides y, generalmente, es bilateral, multi-
céntrico y casi siempre asociado a hiperplasia de células C5-7.

El diagnóstico se realizaba hasta hace poco tiempo mediante
la medida seriada de valores de calcitonina basales o tras esti-

mulación de pentagastrina3,4,6. El descubrimiento reciente de
que determinadas mutaciones en el protooncogén RET se aso-
cian a este tumor ha dado un giro radical al diagnóstico, pues
puede realizarse diagnóstico precoz y de esta manera mejorar
la supervivencia al practicar tiroidectomía en un estadio tem-
prano3,4. La mutación más frecuentemente encontrada es la que
se produce en el codón 634 del exón 11 del protooncogén RET
que se encuentra situado en el cromosoma 101,5,9,10. Dentro de
este mismo gen pueden aparecer mutaciones relacionadas con
otras enfermedades como MEN e incluso enfermedad de Hirsch-
sprung5.

La mayoría de los autores indica la realización de tiroidecto-
mía total y linfadenectomía cuando se detectan estas mutacio-
nes2,7-9, ya que esta técnica diagnóstica permite adelantarnos al
desarrollo de neoplasia y mejora la deficiencia de las pruebas
bioquímicas. El desarrollo de carcinoma medular se aproxima
al 100 % de los casos cuando aparecen las alteraciones gené-
ticas3.

Sobre la edad de intervención quirúrgica existen controver-
sias. Hasta ahora la edad límite era de 5 años con seguimiento
de los valores de calcitonina, ya que se consideraba necesaria
la glándula tiroides para un adecuado desarrollo en la primera
infancia. La aparición de neoplasia en el 100% de los casos en
los pacientes portadores de mutaciones en el protooncogén RET
y la posibilidad de que exista un microcarcinoma invasor, como
en nuestra paciente, incluso con niveles de calcitonina norma-
les9 lleva a plantearse la realización de tiroidectomía precoz, in-
cluso a los 2 años como proponen algunos autores1-4,7.

Una vez realizada la tiroidectomía, que debe ser total e incluir
linfadenectomía regional por riesgo de recurrencias, se realizará
tratamiento sustitutivo con hormona tiroidea, un seguimiento
con pruebas de imagen (ecografía tiroidea, tomografía computa-
rizada [TC], gammagrafía con ácido dimercaptosuccínico [DMSA])
y niveles de catecolaminas, por la posibilidad de desarrollo de
MEN II. Se deben monitorizar los valores de calcitonina, cuya
elevación indicará recurrencia y llevará a nueva intervención

Figura 1. Árbol genealógico.
En negro: caso índice con mu-
tación en el codón 634 del
exón 11 del protooncogén RET.
En gris claro: mutación simi-
lar. En blanco: carcinoma me-
dular de tiroides sin estudio de
mutación. En gris oscuro: fa-
llecimiento de posible causa ti-
roidea.

Figura 2. Corte histológico de tiroides con folículos dilata-
dos (arriba y derecha), otros con hiperplasia
de células parafoliculares (abajo y a la izquier-
da), en el centro fascículo nervioso infiltrado
por nidos de células parafoliculares (HE, ×60).
(Cortesía Dr. Claver Criado, Servicio de Anato-
mía Patológica, Hospital General Yagüe.)
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quirúrgica con bajo porcentaje de éxitos. Si las concentraciones
de calcitonina son normales se hará seguimiento anual durante
5 años considerándose entonces remisión completa y pudiendo
interrumpir el seguimiento8,9.
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Lesiones cavitadas
pulmonares y enfermedad
de Hodgkin

Sr. Editor:
Aunque la afectación pulmonar en el linfoma de Hodgkin a lo

largo del curso de la enfermedad es frecuente, las lesiones pul-
monares cavitadas al inicio de la misma, son excepcionales.

Se presentan los hallazgos radiológicos de una paciente con
linfoma de Hodgkin que se manifestó con lesiones cavitadas
pulmonares.

Adolescente de 14 años con cuadro de 1 mes de evolución de
tos no productiva, fiebre (39 °C), sudoración nocturna, astenia y
anorexia. Ha seguido tratamiento con amoxicilina y ácido clavuláni-
co durante 15 días sin mejoría.

Durante la exploración física se encontraba consciente, orientada
y afebril, con una presión arterial, así como auscultación cardiopul-
monar normal. En el hueco supraclavicular derecho se palpaban dos
adenopatías de consistencia dura, rodaderas y no dolorosas de unos
2 cm. En el abdomen no se palpan megalias.

Los datos analíticos son:

Hemograma: leucocitos, 22.000/ml (89,4% neutrófilos, 7,6% linfo-
citos, 1,6% monocitos); hemoglobina, 10,3 g/dl; plaquetas, 574.000/
ml; hematocrito, 30,2%; VCM, 77,9 fl; VSG 120/130 mm/h.

Coagulación: fibrinógeno, 919 mg/dl (200-500); actividad de pro-
trombina, 74%.

Bioquímica: fosfatasa alcalina, 375 U/l (91-258); GGT, 54 U/l
(7-32); colesterol, 96 mg/dl (150-220); HDL, 24 mg/dl (45-65); LDL,
67 mg/dl (90-150); triglicéridos, 27 mg/dl (50-200); albúmina, 3 g/dl
(3,5-5); PCR, 17,1 mg/dl (0-0,5). Resto de parámetros normales.

Mantoux: negativo.
Inmunoglobulinas: IgG 2.330 mg/dl (690-1.400). Resto normal.
Autoinmunidad: ANA positivo, anticuerpos anti-ADN nativo, ENA,

ANCA, anticuerpos antineutrófilos y factor reumatoide negativo.
ECA y cifras de calcio en orina normales.
Serología: toxoplasmosis (IgG), VIH, monotest IgM, anticuerpos

heterófilos y citomegalovirus IgM, negativas; citomegalovirus IgG,
positiva.

GAB. pH 7,46; pCO2, 34,6; pO2, 66; HCO3, 24,9; BE, 2; saturación
O2, 93,9%.

Cultivo de Löwenstein en esputo, orina y heces, negativos.

Se realiza radiografía de tórax (fig. 1), TC de tórax y cuello que
reveló 2 adenopatías en hueco supraclavicular derecho, así como en
ventana aortopulmonar, paratraqueal derecha, receso pleuroácigo
esofágico y afectación parenquimatosa con infiltrados parcheados,
confluyentes, con broncograma aéreo en ambos hemitórax, así como
pequeños nódulos algunos de ellos cavitados (figs. 2A y 2B). En la
TC de abdomen pequeñas adenopatías en la región del tronco celía-
co, así como masa adenopática en la región del psoas izquierdo.

Figura 1. Radiografía de tórax. Condensaciones parchea-
das, confluyentes, en ambos campos pulmona-
res inferiores y medios de características alveo-
lares.


