Cancer de Tiveoide na Infancia e
Adolescéncia — Relato de 15 Casos

artigo original

RESUMO

Tumores fireoideanos sdo raros na infGncia e adolescéncia. Foram
revisados os prontudrios de quinze pacientes (8 do sexo feminino) com
idades entre 5,8 e 15,2 anos, atendidos na Unidade de Endocrinologia
Pedidtrica (UEP) do HC-UFPR entre fevereiro de 1988 e marco de 2003.
Nédulo cervical anterior foi a queixa inicial mais freqlente. Dez pacientes
eram portadores de carcinoma papilifero (CP), quatro apresenfavam
carcinoma medular (CMT; dos quais, trés com NEM-2B) e um, carcinoma
folicular. Dois pacientes com NEM-2B apresenfaom mutagdo de novo
(Met918Thr) do proto-oncogene RET. PAAF, efetuada em dez pacientes, foi
positiva para neoplasia em cinco deles. Todos os pacientes foram
submetidos a tireoidectomia total. Terapia adjuvante com 1311 foi
realizada em dez pacientes. Dois pacientes faleceram por doenc¢a ndo
relacionada ao tumor. Nove pacientes ndo apresentam evidéncia clinica
ou laboratorial do tumor; um (CP) apresentou recidiva 5 anos apés o
tratamento inicial e trés (1 CP, 2 CMT) ainda tém evidéncia da doenca.
Nossos dados estdo de acordo com a literatura em relagdo ao
prognéstico e manifestacdes clinicas. Entretanto, a prevaléncia de CMT
(27%), a distribuicdo por sexo e os resultados da PAAF diferem da maioria
das casuisticas publicadas, o que pode ser atribuido ao nimero de casos
aqui relatado. (Arq Bras Endocrinol Metab 2004;48/6:835-841)

Descritores: Cdancer de tiredide; Carcinoma de tiredide; Infanciq;
Adolescéncia

ABSTRACT

Thyroid Cancer in Childhood and Adolescence - Repori of 15
Cases.

Thyroid tumors are rare in childhood and adolescence. A retrospective
analysis was done of fifteen patients (8 female) with thyroid carcinoma
attended in the Pediatric Endocrinology Unit of the HC-UFPR, from Feb-
ruary 1988 to March 2003. The most frequent initial complaint was an
anterior cervical nodule. Ten patients were papillary carcinoma (PTC)
bearers, four had medullary carcinoma (MTC; three of them with MEN-
2B) and one had follicular carcinoma. Two patients with MEN-2B have
de novo proto-oncogene RET mutation (Met918Thi). Fine needle aspi-
ration (FNA) was performed in ten patients and was malignancy posi-
tive in only five of them. All patients underwent total thyroidectomy.
Adjuvant radioiodine ('3'l) therapy was made in ten patients. Two
patients died from unrelated diseases. Nine patients presented no clin-
ical or laboratorial evidence of disease; one (PTC) developed recur-
rence 5 years after initial freatment and three (1 PTC, 2 MTC) have dis-
ease evidence yet. Our prognosis and clinical manifestations data are
according to the literature. However, MTC prevalence (27%), sex distri-
bution and FNA results differ from the majority of published casuistics,
that can be atributed to the number of cases reported here. (Arq Bras
Endocrinol Metab 2004;48/6835-841)
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O CARCINOMA DE TIREOIDE ¢ uma condi¢io rara na
infincia ¢ na adolescéncia, correspondendo a apenas
0,5 a 3% das neoplasias malignas nesta faixa etdria (1-3).
No entanto, 10% de todos os canceres de tiredide
ocorrem em pacientes com menos de 21 anos (2-5) ¢, em
criangas, o carcinoma é encontrado em 22 a 50% dos
nodulos tireoideanos explorados cirurgicamente (6). A
incidéncia deste ciAncer na infincia ¢ adolescéncia varia de
0,2 a 5,0 criangas/milhdo/ano (1,6-8), sendo maior em
pacientes submetidos a radia¢io ionizante (9-14). O
cancer de tiredide apresenta maior incidéncia na segunda
década de vida (7), com predominio no sexo feminino, na
propor¢ao de 3:1 (1,7,9-13).

Existem quatro tipos principais de cancer de
tire6ide: carcinomas diferenciados [0 carcinoma
papilifero (CP), forma mais comum em qualquer faixa
etdria, que corresponde a cerca de 80% dos cinceres de
tirebide na infincia e adolescéncia (5-6,8); e o folicular
(CF), menos freqiiente]; carcinoma anaplasico,
extremamente raro; ¢ o carcinoma medular de tire6ide
(CMT), que difere dos anteriores por se originar das
células parafoliculares, embriologicamente distintas
das células foliculares da tiredide (5-14).

Fatores genéticos também podem ser
predisponentes para o carcinoma de tire6ide, sendo
bem conhecida a presen¢a de CMT na neoplasia
enddcrina maltipla do tipo 2 (NEM-2) (2,14). Outras
situagdes como tireoidite de Hashimoto, doenga de
Graves (2,14), deficiéncia de iodo na dieta e aumento
persistente das concentragdes séricas de hormonio
estimulante da tiredéide (TSH) (2,14-16) podem
influenciar o aparecimento do carcinoma de tiredide.

Em geral, na crianga ou adolescente, os
carcinomas diferenciados de tiredide manifestam-se
clinicamente pelo encontro de um nédulo na regido
cervical anterior. Em 90% dos pacientes pediatricos, ji
hd envolvimento de linfonodos cervicais ao diagndstico
(4-9),0 que nao representa pior prognostico (4).

Atualmente, a pun¢io aspirativa por agulha fina
(PAAF) é o procedimento diagnéstico inicial em
qualquer nédulo tireoideano. A cirurgia é o tratamento
de ecleigio dos tumores de tiredide e, nos carcinomas
diferenciados, é complementada com dose ablativa de
iodo radioativo (131I), seguido de terapéutica supressiva
com levotiroxina (LT,). Dosagem de tireoglobulina
(TG) sérica e pesquisa de corpo inteiro (PCI) com 1311
sao os exames utilizados no seguimento dos pacientes
operados por carcinoma diferenciado de tiredide. A
introdugdo recente do TSH recombinante, com dosagem
esimulada de TG ¢ PCI, trouxe uma alternativa no
seguimento do carcinoma diferenciado (17). Dosagem
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de calcitonina (CT) sérica serve como monitorizagio de
doenga em atividade nos pacientes operados por CMT.

Obito por cincer diferenciado de tireide na
infincia ¢ adolescéncia ¢ raro. Em contraste com as
baixas taxas de mortalidade, criang¢as tém maior risco
de recidiva da doeng¢a do que adultos (1,14).

O objetivo deste estudo ¢ apresentar a
experiéncia da UEP com relagio ao diagnéstico,
tratamento ¢ evolu¢io do carcinoma tireoideano em
criangas ¢ adolescentes.

PACIENTES E METODOS

Realizou-se uma andlise retrospectiva dos prontudrios
de quinze pacientes com carcinoma de tiredide
atendidos na UEP no periodo entre fevereiro de 1988
¢ marco de 2003.

T; (imunoensaio competitivo), T, ¢ T, livre
(imunoensaio competitivo andlogo), TSH (ensaio
imunométrico) ¢ TG ¢ CT (quimioluminescéncia)
foram dosados por kits comerciais.

Nove pacientes haviam realizado ultra-
sonografia de tirebide ¢ dez PAAF. Trés haviam sido
submetidos a bidpsia de linfonodo cervical.

Cintilografia de tireide e PCI foram realizadas
utilizando-se 1311 como tragador, sendo a PCI realizada
na vigéncia de concentragdes elevadas de TSH (acima de
30mUI/L), no pés-operatério e durante o seguimento.

A cirurgia foi classificada como tireoidectomia
subtotal (remogio de todo um lobo, istmo e parte do
outro lobo da glindula) ou tircoidectomia total, em
associa¢do ou nao ao esvaziamento ganglionar cervical.

RESULTADOS

A tabela 1 mostra um resumo desta casuistica.

Dos quinze pacientes estudados, oito eram do
sexo feminino; a idade ao diagnéstico variou de 5,8 a
15,2 anos (10,7 + 2,9 anos). A queixa inicial foi presenga
de nédulo ou aumento de volume da tiredide em dez
pacientes e cinco apresentavam outras queixas, como
linfonodomegalia cervical, disfagia, sudorese, emagreci-
mento, palpitagdes e dor na regido cervical. Fatores de
risco para cancer de tiredide estavam presentes em
quatro pacientes (tabela 1): uma adolescente estava em
tratamento para doenga de Graves e trés pacientes eram
portadores de NEM-2B, sendo que a irma de um deles
tinha 0 mesmo fendtipo, mas nio foi operada neste
servico. Quatro pacientes tinham histéria familiar de
doenga tireoideana; uma adolescente tinha conco-
mitancia de CP e doeng¢a de Hodgkin, ¢ uma havia sido
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Tabela 1. Resumo dos resultados obtidos na casuistica.

Paci- | Sexo Idade ao Exame fisico Cirurgia | Histologia | Metastases | TG pré-PCl | Dose total de Evolugdao Fatores
ente n® diagnéstico inicial definitiva (ng/mL) 1311 (mci) associados
1 F 5,8a Nédulo Gnico m+ VFCP LL cervicais, 97 200 Sem -
endurecido, EGC PeO evidéncia
3 x3 cm, em LET de doenca
2 M 12,6a Nédulo de 2,5 x T+ CMT Ausentes - - Sem NEM-2B;
25cmem LDT e de EGC evidéncia Irma com
1x1cmem LET, de doenca NEM-2B
endurecidos;
noédulos linguais
3 F 6,5a Nédulo Gnico T+ VFCP LL cervicais 136,05 459,9 Sem -
endurecido, EGC eP evidéncia
1,5x1,5cm, em de doenca
tiredide
4 M 10,3a Pés-operatdrio; M+ CP LL cervicais 159,68 500 Sem Historia
LL cervicais EGC evidéncia familiar
méveis e fend- de doenca de doenca
meno de Trosseau hipoparati- tireoideana
reoidismo
5 F 6,8a Pés-operatdrio; M+ VFCP LL cervicais 118,8 900 Recidiva Teratoma
LL pequenos e EGC eP pulmonar sacro-
dolorosos em regido hipoparati- coccigeo e
cervical anterior e reoidismo radioterapia
submandibular
6 F 11,9a Aumento T+ CPell LL cervicais - - Obito Doenca
difuso da tiredide, EGC (hipertermia de Graves e
mais acentuado 4 E, maligna) tireoidite de
com muiltiplos nédulos Hashimoto
endurecidos e méveis
7 M 9.6a Nédulo Gnico m+ CF Ausentes 20,16 100 Sem -
endurecido, EGC evidéncia
3,5x2 cm,em LDT de doenca
8 M 13,3a Nédulo Gnico m+ CcP Ausentes - 149,9 Sem -
endurecido, EGC evidéncia
3x3cm, em LDT de doenca
9 M 10,2a Aumento difuso T+ VFCP Ausentes 4,99 299 Sem Histéria
do LDT EGC evidéncia familiar de
de doenca doenga
tireoideana
10 M 7,6a Nédulo Gnico M+ CMT LL cervicais - - Sem Histéria
endurecido, EGC evidéncia familiar
4x3 cm, em LDT de doenca de doenca
LL submandibulares tireoideana
aumentados
11 F 15,2a Nédulo Gnico T+ CP LL cervicais 40,0 100 Obito Doenca
endurecido, EGC e supracla- (choque de Hodgkin
4 x 4 cm, em tiredide viculares séptico) e histéria
familiar de
cancer
12 F 11,3a Tiredide normal T+ CP LL cervicais - 150 Sem -
& palpagdo; EGC evidéncia
LL cervicais de doenca
aumentados
13 F 10,5a Pés-operatério; T+ CP LL cervicais 2569,0 400 Metastase Historia
aumento de EGC eP pulmonar de bécio
volume em regido hipoparati- na familia
cervical E; LL cervicais reoidismo
e submandibulares
14 F 14,8a Tire6ide com T+ CMT LL cervicais, - - CT elevada NEM-2B
aumento difuso de EGC parati-
volume, multinodular; redides
efélides; nédulos nos
l&bios e na lingua
15 M 13,9a Dois nédulos T+ CMT LL cervicais - - CT elevada; me- NEM-2B
endurecidos em tiredide; EGC e mediastinais tastase pulmonar
LL cervicais mdveis; nédulos sup., parati- e hepdtica; hipo-
linguais e Iabios grossos redides paratireoidismo

Legenda: F= feminino; M= masculino; LDT= lobo direito de tiredide;

ET= lobo esquerdo de tiredide; E= esquerda; TT= tireoidectomia total; TST= tireoidectomia
subtotal; EGC= esvaziamento ganglionar cervical; CF= carcinoma folicular; CP= carcinoma papilifero; VFCP= variante folicular do carcinoma papilifero; CMT=
carcinoma medular de tiredide; TL= tireoidite linfocitica; LL= linfonodos; P= pulmdo; O= osso.
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submetida a radiote-rapia ¢ quimioterapia na infincia por
teratoma sacrococcigeo.

No exame fisico inicial, seis pacientes
apresentavam linfonodomegalia cervical. A palpacio da
tiredide, seis apresentavam noddulo tnico, quatro
tinham bécio multinodular e em um havia aumento do
lobo direito. Um paciente tinha linfonodomegalia
cervical com tiredide normal a palpag¢io ¢ trés
pacientes ja haviam sido operados em outro servigo,
dos quais um apresentava aumento de regido cervical
anterior esquerda. A consisténcia dos nédulos foi
descrita como endurecida ou pétrea em todos os
pacientes, com exce¢io de um, referida como fibro-
elastica. Dois pacientes com NEM-2B tinham lesoes
esqueléticas: um apresentava displasia de artelhos e
uma apresentava coalisdo tarsal a direita e do navicular
com o primeiro osso cuneciforme a esquerda e
epifisidlise e artrocatadese bilateral.

A fun¢io tireoideana era normal em nove pacientes
(um deles em uso de 50mg de propiltiouracil ao dia). Um
paciente apresentava-se laboratorialmente tireotdxico e
ndo havia registro dos exames pré-operatérios de fungio
tireoideana nos outros cinco pacientes. CT estava elevada
nos quatro pacientes com CMT. Oito pacientes
realizaram cintilografia de tiredide: seis apresentavam
nodulos “frios”; um, bécio multinodular com nédulos
“mornos” e um, bécio difuso. Ultra-sonografia de
tiredide foi realizada em nove pacientes e revelou nédulo
sélido e hipoecdico em trés; nédulo heterogéneo em trés,
bécio multinodular com calcificagdes em um e tiredide
bocelada, multinodular e hipervascularizada em dois. A
ultra-sonografia evidenciou, ainda, linfonodomegalia
cervical em cinco pacientes.

Dez pacientes foram submetidos a PAAF de
noédulo tireoideano; a citologia foi sugestiva de tumor
papilifero em dois; de lesio folicular, em dois; de
CMT, em dois e de suspeita de neoplasia maligna, em
um. Em dois deles, o material obtido na PAAF foi
insuficiente ¢ no outro, a citologia foi inconclusiva.
Trés pacientes submeteram-se a bidpsia excisional de
linfonodo cervical e a histologia mostrou carcinoma

-
6

4

folicular em um, lesio folicular e papilifera no outro e
CP metastitico no terceiro paciente.

Inicialmente, dez pacientes foram submetidos a
tireoidectomia total com esvaziamento ganglionar
cervical. Trés submeteram-se a tireoidectomia subtotal, e
dois a lobectomia. Destes cinco, todos foram reoperados
para a remogio de toda a glindula ¢ esvaziamento
ganglionar cervical, sendo que duas necessitaram de uma
terceira cirurgia. O exame anitomo-patolégico mostrou
CP em dez pacientes, dos quais quatro correspondiam a
variante folicular; um paciente tinha carcinoma folicular,
¢ quatro CMT (figura 1 ¢ tabela 1). A glindula da
paciente com doenga de Graves apresentava carcinoma
papilifero associado a tireoidite de Hashimoto. Onze
pacientes (8 com CP e 3 com NEM-2B) tinham
metastases para linfonodos cervicais. Dois pacientes com
NEM-2B apresentavam, ainda, metdstases para
glindulas paratireéides, sendo que um deles tinha
também invasio do musculo esternocleidomastéideo e
de um nervo laringeo recorrente, sendo necessirio
traqueostomia. Em nossa casuistica, hipoparatireoidismo
persistente ocorreu em quatro pacientes, sendo que em
um deles havia metéstases de CMT para trés glindulas
paratiredides removidas.

A TG foi dosada em nove dos onze pacientes com
carcinoma diferenciado de tiredide (CDT) e estava
elevada em oito, imediatamente antes de ser realizada a
PCI e na auséncia de tratamento com LT,. PCI foi
realizada no poés-operatério em nove pacientes com
CDT e mostrou remanescentes tireoideanos em todos.
Trés pacientes apresentaram também captagdo pulmonar
do radioiodo, sendo que uma delas também apresentava
captagdo no osso iliaco direito. Estas pacientes receberam
dose terapéutica de 1311 de modo que a paciente com
metastases cervicais, pulmonares e Oéssea apresentou
varias PCIs negativas ap6s uma tnica dose de 200mCi de
131] ¢ uma das pacientes com metdstases cervicais ¢
pulmonares apresentou novamente captagao pulmonar
na PCI. Ja a paciente com CP e histéria de radioterapia
na infincia, apresentou novamente recidiva cervical ¢
metistases 4 distincia cinco anos apds o diagnéstico

B carcinoma papilifero
variante folicular do carcinoma
papilifero

carcinoma folicular

M carcinoma medular

Figura 1. Distribuicdo dos pacientes quando & histologia tumoral (n=15)
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inicial, tendo sido indicada nova cirurgia e nova dose de
200mCi de 31, completando 900mCi. Os demais
pacientes com PCI positiva, e um com TG elevada e que
nio realizou PCI, submeteram-se a terapia ablativa com
131 ¢ a PCI pés-dose revelou metastases pulmonares em
mais um paciente.

A paciente com diagnéstico concomitante de
doeng¢a de Hodgkin e CP recebeu quimioterapia e
radioterapia para tratamento da doenga de Hodgkin.
Levotiroxina (LT,) em dose supressiva foi iniciada no
poOs-operatério para os pacientes com CDT e em dose
de reposi¢io para aqueles operados por CMT.

Dois pacientes com NEM-2B (pacientes 14 ¢ 15,
tabela 1) apresentam a muta¢io Met918Thr do proto-
oncogene RET, com pais e irma livres da mutagio.

No periodo de seguimento de treze pacientes,
que variou de 2 meses a 15,1 anos (5,5 + 4,2 anos),
nove pacientes apresentam-se atualmente sem
evidéncia clinica e laboratorial da doenga, sendo que
um deles havia apresentado recidiva cervical de
CMT, que foi tratada cirurgicamente. A paciente
com histéria de radioterapia na infincia apresentou
recidiva (metastases pulmonares de CP) cinco anos
ap6s o tratamento inicial e, novamente, metastases
pulmonares dois anos apés a Gltima dose terapéutica
de 131I, sendo finalmente realizada tireoidectomia
total e indicada nova dose de 1311, ainda a ser
realizada. Uma paciente com CP nio teve remissio
da doenga ap6s 400mCi de 1311 apresentando ainda
captagdo pulmonar na PCI. Dois pacientes com
NEM-2B e CMT operados ha 10 e 2 meses
apresentam concentragdes elevadas de calcitonina (>
80pg/mL) tendo, respectivamente, tomografia
computadorizada de térax normal e provavel lesio
metastatica em pulmio esquerdo e metdstases
hepaticas demonstradas através de tomografia
computadorizada. Duas pacientes evoluiram para
obito, uma por hipertermia maligna no poés-
operatorio imediato e outra por choque séptico
durante tratamento de doen¢a de Hodgkin, sem
relagio com o carcinoma de tireéide como causa
direta do 6bito.

DISCUSSAO

Neste grupo de quinze pacientes com cincer de
tiredide, nio houve predominio do sexo feminino,
como o relatado na literatura (1,7,9-13),
provavelmente porque nossa casuistica é pequena.
Houve maior namero de casos de CP, em
concordincia ao descrito por outros autores (2,5-
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8). Contudo, o nimero de casos de CMT (27%) ¢é
maior que o publicado em outras casuisticas.

A queixa inicial foi presenga de nddulo
tireoideano ou cervical em dez pacientes, o que esta de
acordo com o descrito na literatura, sendo esta a
apresenta¢io do carcinoma de tire6ide em 60 a 80% dos
pacientes pedidtricos (7). Apesar de estar bem definida a
relagdo entre exposi¢do prévia a radiagio ionizante ¢ o
aparecimento de noddulos e carcinoma tireoideanos,
apenas uma paciente desta casuistica fora submetida a
radioterapia  previamente, porém em regido
sacrococcigea. Uma paciente apresentou associagio de
doenga de Graves com CP, o que foi observado em 2 a
4% das glandulas removidas por doen¢a de Graves
(15,16). Uma paciente operada por CP apresentou, no
exame anatomo-patolégico do nédulo cervical, doenga
de Hodgkin concomitante. Embora ji tenha sido
descrito o aparecimento de carcinoma tireoideano
alguns anos ap6s radioterapia de cabega e pescogo para
tratamento deste linfoma na infincia (3,18), nio se
encontrou relato de ocorréncia simultinea destes
tumores. No entanto, esta paciente apresentava historia
familiar de vérias neoplasias em jovens, sugerindo a
presenga de algum fator hereditario.

Nove pacientes deste grupo apresentavam
linfonodomegalia cervical no exame fisico ¢/ou na
ultra-sonografia de regido cervical, refor¢ando a
importancia da palpag¢io da tiredide em criangas. Seis
pacientes apresentavam nodulo tnico a palpagio da
glindula, tendo sido descrita a maior possibilidade de
malignidade nos nédulos tnicos (19). No entanto,
quatro pacientes deste grupo tinham bédcio
multinodular. Assim sendo, a possibilidade de cincer
de tiredide em bdcio multinodular em criangas deve
ser valorizada, da mesma forma que nos casos de
nodulo tnico. A maioria dos pacientes tinha nédulo de
consisténcia endurecida a palpagio, o que também ¢
sugestivo de malignidade (3,14,19).

A fungio tireoideana pré-operatéria foi avaliada
em dez pacientes, tendo sido normal em nove, o que
estd de acordo com o registro da literatura (14,19).
Oito pacientes realizaram cintilografia de tiredide, e
em seis foram encontrados nédulos “frios”. Cerca de
30% dos nodulos “frios” sao malignos na faixa etaria
pedidtrica (14,20), enquanto apenas 5 a 10% destes
noédulos sio malignos em adultos (19). Atualmente, a
PAAF vem ganhando importincia para o diagndstico
diferencial de nédulos tireoideanos em criangas ¢
adolescentes, ja sendo o exame complementar mais
importante nos adultos.

A cirurgia é o tratamento de elei¢io para o
CDT, sendo sua extensdo assunto controverso. Em
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nosso servi¢o, prefere-se a tireoidectomia total com
esvaziamento ganglionar cervical a tireoidectomia
subtotal. Virios autores defendem a tireoidectomia
total por apresentar menor incidéncia de recidiva local
e regional, por aumentar a especificidade da TG como
marcador de doenga persistente ou recorrente no pos-
operatério (6) e por permitir melhor detec¢io de
metastases pela PCI no poés-operatério. A paciente
submetida a tireoidectomia subtotal documentada pela
ultra-sonografia poés-operatdria apresentou recidiva
cervical e a distincia (metdstases pulmonares),
necessitando nova dose terapéutica de 1311 até
finalmente realizar tireoidectomia total, sugerindo
vantagem deste procedimento.

A primeira PCI p6s-operatoria revelou captagiao
cervical nos nove pacientes em que foi realizada, além
de mostrar também metdstases pulmonares em trés,
além de 6ssea em um deles. Apds dose ablativa ou
terapéutica de 1311 em dez pacientes, a PCI mostrou
metdstases cervicais em quatro (40%), sendo que trés
pacientes (30%) apresentavam também metastases
pulmonares, o que é concordante com dados da
literatura, onde 15 a 40% dos pacientes pediatricos
apresentam metastases pulmonares (21). De acordo
com o descrito por varios autores, metastases a
distincia de carcinoma tireoideano na faixa etdria
pedidtrica ocorrem com maior freqiiéncia para
pulmoes do que para ossos (6,7,14). A TG estava
elevada em oito de nove pacientes com CDT em que
foi dosada no poés-operatério, na auséncia de terapia
com LT,, mostrando ser um excelente método para
detec¢do de doenga persistente ou recorrente.

Embora o CMT seja mais agressivo que 0s
carcinomas papilifero e folicular, especialmente quando
associado a NEM-2B (14), um paciente portador de
NEM-2B desta casuistica apresentou apenas recidiva
cervical apds tratamento cirdrgico, enquanto que a
paciente com CP com histéria de radioterapia na
infindia teve recidiva cervical ¢ pulmonar, porém tinha
postergado a remog¢io total da glindula apds
tireoidectomia subtotal. Dois pacientes com NEM-2B
apresentavam tumor localmente invasivo, com grande
namero de linfonodos cervicais e paratiredides afetadas,
¢ um deles, invasio de musculo esternocleidomastoideo
e nervo laringeo recorrente. Ambos apresentam ainda
evidéncia de doenca, com concentracdes elevadas de
calcitonina, mas um deles também com metastases
hepaticas e em pulmio esquerdo.

Dois adolescentes com NEM-2B apresentam a
mutagao Met918Thr do proto-oncogene RET, que € a
mais freqiientemente encontrada nos pacientes
portadores desta sindrome (22).
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No seguimento de treze pacientes, nove estio
livres da doenga, uma apresenta recidiva pulmonar e
trés ainda tém evidéncia da doeng¢a, sendo dois
portadores de NEM-2B, o que esta de acordo com
dados da literatura, ja que o CMT ¢é mais agressivo
(14). Nenhum dos dois casos de 6bito teve relagio
direta com a neoplasia tireoideana.

Em resumo, nossa casuistica estd de acordo com
os dados da literatura no que se refere ao bom
prognoéstico deste cancer em criangas ¢ adolescentes,
mesmo na presenca de metdstases a distdncia no
momento do diagnéstico (1,14,21). Contudo, nio
houve diferenga de incidéncia quanto ao sexo, houve
maior nimero de casos de CMT e a PAAF nao foi de
grande valia na conduta diagnéstica.
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