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INTRODUCCIÓN

La glándula tiroides puede verse afectada por tumo-
res de estructuras vecinas, entre ellos, los tumores de los
tejidos blandos del cuello (1-5). Ocasionalmente, debido
a su presentación clínica y al gran parecido morfológico
con las neoplasias tiroideas primarias, pueden plantear-
nos serias dificultades diagnósticas, por lo que creemos
que merecen ser considerados en el diagnóstico diferen-
cial de los tumores que afectan al tiroides.

Nuestro caso corresponde a un sarcoma de
Ewing/PNET de partes blandas cervical que clínica e
histológicamente parecía corresponder a un carcinoma
primario de la glándula tiroides. El estudio inmunohisto-
químico como se verá más adelante descartó la estir-

pe/diferenciación epitelial del tumor, por lo que se
replanteó no sólo el diagnóstico histopatológico inicial,
sino también su origen en glándula tiroides, ya que has-
ta la fecha no ha sido descrito ningún sarcoma de
Ewing/PNET primario de glándula tiroides.

CASO CLÍNICO

Se trató de una mujer de 26 años de edad, fumadora
y sin otros antecedentes de interés, que consultó por pre-
sentar un tumor cervical aparentemente situado en el
lóbulo tiroideo derecho, que se desplazaba con la deglu-
ción y acompañaba de disfonía. En la exploración otorri-
nolaringológica se observó una inmovilidad de la cuerda
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RESUMEN

Caso clínico: Los autores presentan un sarcoma de par-
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nica, localización yuxtatiroidea y aspecto histológico simu-
laba un tumor maligno de glándula tiroides. Resultados:
Aunque la histología podía ser compatible con varias for-
mas de carcinoma tiroideo, especialmente con un carcinoma
medular, los resultados del estudio inmunohistoquímico y
las alteraciones moleculares del gen EWS mediante FISH
en parafina correspondieron a un tumor maligno de células
redondas de estirpe mesenquimal, concordante con sarcoma
de Ewing/ PNET. Conclusión: Este caso, de gran dificultad
diagnóstica, sirve para recordar que en el diagnóstico dife-
rencial de tumores tiroideos pobremente diferenciados
hemos de considerar la posibilidad de afectación secundaria
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sarcomas primarios de la glándula tiroides son muy infre-
cuentes y en su mayoría corresponden a formas sarcomatoi-
des de carcinomas tiroideos.
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vocal derecha. El CEA y la calcitonina en sangre perifé-
rica eran normales. Aunque la paciente refería el tumor
desde hacía un año aproximadamente, debido a la paráli-
sis del recurrente y al rápido aumento de tamaño en los
últimos 3 meses se decidió intervenir sin llegar a reali-
zarle estudios de imagen (gammagrafía tiroidea, TAC
etc..). Se le practicó una hemitiroidectomía derecha con
biopsia intraoperatoria que fue informada de tumor
maligno de tiroides (probable carcinoma medular).

En el estudio macroscópico el lóbulo tiroideo dere-
cho medía 4,5 × 4 cm y presentaba en cara posterior un
nódulo solitario predominantemente extraparenquimato-
so de 4 cm, sólido y de aspecto hemorrágico, envuelto
incompletamente por una pseudocápsula. El tejido tiroi-
deo restante e istmo no presentaban lesiones macroscó-
picas relevantes. La pieza fue fijada en formol tampona-
do al 10%.

En el estudio microscópico se observó una prolifera-
ción difusa de células monótonas de talla mediana con
escaso citoplasma (Pas negativo), núcleos redondos de
cromatina fina y nucleolos prominentes con alto índice
mitótico. Se observaba además un estroma hialino-vas-
cular (negativo para la tinción con Rojo-Congo) que
focalmente le confería un patrón organoide. (figs. 1 y 2)
Aunque al principio se pensó en un carcinoma primario
de glándula tiroides, que podía encajar en alguno de los
siguientes tipos: medular, insular o una variante difusa de
papilar, el estudio inmunohistoquímico no permitió con-
firmar ninguno de estos diagnósticos de presunción. El
parénquima tiroideo presentaba cambios histológicos de
tiroiditis autoinmune y como hallazgo incidental un
microcarcinoma papilar en el istmo.

Los estudios de inmunohistoquímica mostraron:
– Positividad difusa e intensa para CD99 (fig. 3) y

vimentina (fig. 4) positividad paranuclear focal con
patrón en «gota» para citoqueratinas CAM 5.2 y AE1-
AE3 (fig. 5), y también positividad nuclear y citoplásmi-
ca para proteína S100.
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Fig. 1: Tumor maligno de alta densidad celular yuxtatiroideo con pre-
sencia de estroma hialino y patrón organoide. El parénquima tiroideo
adyacente muestra tiroiditis autoinmune (H-E 20x).

Fig 2: Nidos de células de talla pequeña y mediana con escaso citoplas-
ma y núcleos redondos con ocasionales nucleolos prominentes. Muestra
estroma hialino rojo congo negativo y altamente vascular (H-E 40x).

Fig 3: Intensa y difusa positividad para CD99 (40x). Fig 4: Intensa positividad para vimentina (40x).



– Negatividad para calcitonina, TTF-1, tiroglobulina,
sinaptofisina, cromogranina, HMB-45, paratohormona,
desmina y actina (HHF-35).

Estos resultados descartaron la diferenciación epite-
lial, y aun tiroidea de la neoplasia ya que fueron negati-
vos los marcadores para carcinoma medular de tiroides
(calcitonina negativa), carcinoma neuroendocrino (cro-
mogranina, CD57 y sinaptofisina negativas) y carcinoma
insular (TTF-1 y tiroglobulina negativas); por ello, hubo
que reorientar el diagnóstico hacia una neoplasia de célu-
las redondas de estirpe mesenquimal, siendo las dos
principales opciones diagnósticas un sarcoma sinovial
pobremente diferenciado o un Tumor Neuroectodérmico
Primitivo (PNET).

El caso debido a su dificultad diagnóstica se consultó
con cuatro patólogos; tres coincidieron en el diagnóstico
de sarcoma de células redondas concordante con PNET y
otro consideró que se trataba de una forma pobremente
diferenciada de carcinoma medular de tiroides.

En el laboratorio de uno de los consultores (Dr. Enrique
de Álava) se realizó estudio molecular del tumor mediante
FISH en tejido parafinado detectando reordenamiento del
gen EWS (fig. 6). Esta técnica confirmó que este sarcoma
de células redondas correspondía a un sarcoma de
Ewing/PNET, entidad en la que dicho gen se encuentra
reordenado en más de un 95% de los casos (6,7).

A la paciente se le realizaron estudios de imagen que
no hallaron otro tumor fuera del área cervical, se le prac-
ticó una hemitiroidectomía izquierda y fue tratada con
radioterapia. Tras un año de evolución no se ha observa-
do recidiva tumoral ni lesiones metastáticas.

DISCUSIÓN

Los sarcomas primarios de la glándula tiroides son
tumores extraordinariamente raros. El desarrollo de la

IHQ ha demostrado que la casi totalidad de tumores con
apariencia sarcomatoide de tiroides, en la actualidad
son clasificados predominantemente en la variante ana-
plásica de carcinoma tiroideo, y algunos otros, en la
categoría de carcinoma medular. Paradójicamente,
algunos tumores extratiroideos pueden afectar por con-
tigüidad o por vía metastática a esta glándula simulan-
do neoplasias primarias de la misma (1-5). En nuestro
caso, estudios de imagen no hallaron otro tumor fuera
del área cervical, por lo que se descarta un origen
metastático.

Al ser excepcionales los sarcomas primarios de glán-
dula tiroides y no hallarse en la literatura ningún caso de
sarcoma de Ewing/PNET descrito en la misma, creemos
que nuestro caso corresponde a una afectación secunda-
ria del tiroides por un sarcoma de partes blandas cervi-
cales.

Este caso subraya la importante ayuda que nos ofre-
cen las técnicas auxiliares de diagnóstico (inmunohisto-
química y biología molecular) en aquellos casos de gran
dificultad como el nuestro, y recordarnos que los sarco-
mas de partes blandas del cuello también han de ser con-
siderados en el diagnóstico diferencial de las neoplasias
tiroideas.
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Fig 5: Positividad paranuclear focal con patrón en gota para AE1-
AE3 (40x).

Fig 6: FISH sobre tejido parafinado para detectar reordenamientos del
gen EWS utilizando sondas EWS Breakapart de Vysis que marcan cada
extremo del gen con un fluorocromo rojo y verde, respectivamente. Se
detectan numerosas imágenes de interfase nuclear con rotura del gen EWS.
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