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m Introducao

o5 a10 % dos canceres tiredideos

o Origem: Cé¢lulas C produtoras de
calcitonina

o Hazard em 1959
Subtipo histologico

o Steiner em 1968 defeniu ao
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Carcinoma Medular da
Tireoide
Introducao

O Carcinoma Medular da Tire6ide pode ocorrer sob a
forma:

Esporadica (75% dos casos)

Familiar (25% dos casos) — Autoss6mico dominante
2.1. NEM IIA

2.2. NEM IIB

2.3. Carcinoma Medular de forma familiar (FMTC)
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m Introducgao

o Esporadica
CMT unilateral e unifocal
Sem historia familiar
Sem associagao com outras endocrinopatias

Surgem na quarta década de vida
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Introducao

NEM ITA
Carcinoma Medular da Tiréoide (100%0)
Feocromocitoma (50% dos casos)

Hiperparatireoidismo (10% dos casos)
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Introducao

NEM IIB

Carcinoma Medular da Tiréoide (100%0)
Feocromocitoma (50%)

Habitos marfanéides (100%)
Neuromas de mucosa (100%b)
Glanglioneuromas intestinais

Disturbios neurologicos
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FMTC

Neoplasia Unica

Ocorre em pelo menos 10 individuos da mesma
familia

Idade superior a 50 anos em mais de um
individuo

Nenhum dado clinico ou bioquimico de
envolvimento adrenal ou paratireoide
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= Gen Ret e NEM 11

Dominio TK

o) Gen Ret
- Responsavel pelo fenotipo NEM 11

_ 21 éxons

- Codifica uma glicoproteina Proteina Ret

Sindrome  Coddén mutado
NEM 24 809 » Péptido sefial

de membrama com c o
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630 caderina-like
atividade tirocinacinase e
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NEM 2A/ACL 634

NEM2A/ 609
Hirschsprung

Dominio
~* tirosin- kinasa

NEM 2B
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dimerizagdo
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m  Gen Ret: Principais Mutagoes
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Gen Ret: Principais Mutagoes
NEM IIA — Exon 11 (Cys 634)
FMTC — Exon 10 (Cys 609, Cys 618, Cys 620

NEM IIB — Exon 16 (Met918Thr) e Exon 15
(Ala883Phe)
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m  Diagndstico

o  Sintomas
Nodulo duro no pescogo
Relacionados a hipercalcemia
(hiperpatireoidismo)
Palpitagcoes, nervosismo, cefaléia, hipertensao
(feocromocitoma)

Rouquidao, disfagia, diarréia
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Imagem
US

TC

Metaiodobenzilguanina (PI-MIG) — Alta
especificidade e baixa sensibilidade

Citologia (PAAF)

Imunohistoquimica para Calcitonima
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Diagndstico

Analise Bioquimica
Dosagem de calcitonina (basal e estimulada
com pentagastrina)

Dosagem de catecolominas e metanefrinas na
excrecao urinaria de 24 horas

Dosagem sérica de PTH



Carcinoma Medular da
Tireoide

Diagndstico

Analise Molecular

Analise do DNA obtido do sangue periférico
Identificacao de mutagoes no oncogene RET
Screening genético

Primeiramente sao investigadas mutagoes nos
éxons 10, 11, 13, 14, 15 e 16
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Estadiamento
Tumor primario T

T, — Tumor primario nao pode ser avaliado
T,— Sem evidéncia de tumor primario

T, — Tumor < 2cm, intratireoidiano

T, — Tumor > 2cm e < 4cm, intratireoidiano

T; — Tumor > 4cm limitado a glandula ou com minima extensao
tireoidéia: extensao ao musculo esternocleidomastoideo ou tecidos
moles peritireoideos

T,, — Tumor estende-se além da capsula da glandula e invade
qualquer dos seguintes tecidos: tecido subcutaneo, laringe, traquéia,
esofago e/ou nervo laringeo recorrente

T,, — Tumor invade a fascia pré-vertebral, vasos mediastino e envolve
a carotida
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Estadiamento

Linfonodos Regionais N

N, — Linfonodos regionais nao podem ser avaliados
N, — Sem linfonodos regionais metastatico

N, — Linfonodos regionais metastatico

N,, — Metastase no nivel IV

N,;, —> Metastase em outros linfonodos unilaterais,
bilaterais ou contralaterais ou no mediastino superior
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Estadiamento

Metastase a distancia M

M, — Metastase a distancia nao pode ser avaliada
M, — Sem metastase a distancia

M, — Com Metastase a distancia
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m Estadiamento

Estadios Clinicos Mortalidade (4anos)
I T, N, M, 0%
I T, N, M, 13%
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m Estadiamento

Estadios Clinicos
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Tratamento

Cirurgia

Tireoidectomia total + esvaziamento linfonodal nivel VI

se linfonodo positivo ou tumor palpavel na
glandula — exploragiao ao longo das cadeias jugulares e, se forem
encontrados, esvaziamento radical modificado da clavicula a
mandibula

Incluem
esvaziamento cervical niveis II, ITI, VI, V e VI ipsilateral em todos
os casos de CMT > 2cm

Tireoidectomia total + esvaziamento central e cervical modificado
independente do tamanho da lesao
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Tratamento

Cirurgia

Esvaziamento
cervical radical modifica niveis II a IV com preservagao de
estruturas nao-linfaticas ipsilateral ao tomor, quando CMT > 1cm

Defendem o esvaziamento dos linfonodos do
mediastino superior seja incluido se houver evidéncia radiolégica
pré-operatoria, ou se houver mais de 3 linfonodos na cadeia
central, ou se houver metastase nas cadeias jugulares

Tireoidectomia total + esvaziamento do compartimento
central. Se o tumor > lcm ou metastase em compartimento central
sugere-se a avaliagao do esvaziamento lateral ipsilateral e
mediastinal.
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Tratamento

Cirurgia

Tireoidectomia total
+ esvaziamento do compartimento central. Quando a suspeita
clinica ou radiologica de metastase indicado esvaziamento cervical
niveis II a VI
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Tratamento

Radioiodoterapia

Nao ¢é eficaz

Radioterapia

Indicacido paliativa nas metastases locais ou a distancia
Quimioterapia

Alguns autores tecomendam como terapia adjuvante
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Seguimento
Dosagem de calcitonina nos primeiros 2 meses.

Se calcitonina elevada — Exame de Imagem

Se calcitonina elevada e houver persisténcia de doenca local —
Reoperagao

Se calcitonina elevada e Pesquisa de orgaos distantes negativa —
esploragao cervical
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CEA e calcitonina a cada 6 meses. Se Calcitonina >
100pg/ml — investigag¢do de doenga residual ou metastase

Nos primeiros 3
anos 3 a 6 meses e 6 a 12 meses pelo resto da vida. Exames: Rx de
torax, calcitonina, calcio, catecolominas urinarias em formas

heretidarias de CMT
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Prognostico
Estadio da doenca

Forma de apresentagao: NEM IIB > NEM IIA e Esporadico >
CMT Familiar

Outros fatores: Rapido aumento do CEA hipercalcitoninemia pos-
operatoria residual
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Conduta na Mutacao do Oncogene RET

Tireoidectomia total + esvaziamento cervical central
até 6 meses de idade e, preferencialmente, no primeiro més de vida

Tireoidectomia total até os 2 anos. Acompanhamento por estimulo
da calcitonina sérica com pentagastrina

Tireoidectomia total até os 10 anos ou acompanhamento
por estimulo da calcitonina sérica com pentagastrina
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