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Cancer medular del tiroides

Dres. Roberto L. Estrugo, Juan A. Paperan (h), Maria L. Iraola,

Nancy Toledo Correa, Jorge Maggiolo y

Se presenta una serie de 7 casos de Cancel
Medular de tiroides pertenecientes al Institutoe
de Endocrinologia “Mussio Fournier” e Insti-
tuto de Cirugia para Postgraduados del Hos-
pital Pasteur de Montevideo.

Estos tumores derivan de las células para-
foliculares. Son adenomatosis endocrinas por
su vinculacion a otros tumores y a los apudo-
mas.

Producen Calcitonina y otras sustancias,

Son frecuentemente bilaterales y se carac-
terizan por la presencia de granulos citoplas-
maiicos y sustancia amiloide con reaccion de
Dicroismo positivo.

Clinicamente presentan diarreas y eventual-
mente enrojecimiento cutaneo.
Existen formas familiares.

autosomica dominante.

El diagnostico preoperatorio y manejo pos-
operatorio se realizan con la dosificacion de cal-
citonina. El unico tratamiento curativo es el
quirurgico debiendo realizarse tiroidectomia to-
tal.

Se destacan en part .ular algunos hechos re-
gistrados en esta sZrie.

- Hallazgo de amiloide en todos los casos
estudiados.

- Alta frecuencia de adenopatias metastasi-
cas cervicales y mediastinales.

- Presencia de diarreas en 2 pacientes, que
cesaron luego de la exéresis del tumor primi-
tivo y sus metastasis.

- Su evolucion mas lenta que en los cance-
res indiferenciados.

Por ultimo se seiiala la coexistencia en unc
de los pacienies de cancer papilar y cancer
medular del tiroides.

La herencia es

Palabras clave (Key words, Most clés) MEDLARS:
Thyroid / Carcinoma.

Es una variedad poco frecuente de céancer
tiroideo, pero su interés radica en ser porta-
dor de mnultiples hechos histogenéticos, bioqui-
micos clinicos y anatomopatoléogicos que im-
plican una conducta terapéutica bien precisa.

El mérito de su descripcion se debe a
Horn (83); describié una pequefia serie de tu-
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mores indiferenciados destacando su mayor so-
brevida y mejor prondstico que el habitual en
los céanceres anaplésicos.

Hazard (75) los identific6 como grupo inde-
pendisnte luego de un cuidadoso estudio sobre
600 canceres de tiroides resecados. Encuentra
21 casos con caracteres patologicos y clinicos
precisos y propuso el término de C.M.T. para
denominarlos.

Sipple (151) en 1961, destaca la frecuencia
de asociaciéon con los feocromocitomas.

En 1966 Williams (182)) sugirié que el C.
M. T. deriva de las células parafoliculares.
Estas células, que componen un segundo gru-
po celular del tiroides de los mamiferos, se han
denominado parafoliculares (115), parenquima-
tosas (182), células C (124).

LAS CELULAS PARAFOLICULARES
A) Caracteres citologicos

Dichas células son dificiles de localizar en
el tiroides normal.

Se presentan en posicién intrafolicular sepa-
radas del coloide por las células foliculares
con limitante oscura, sin microvellosidades y
con granulos secretorios.

Gonzalez Licea (69) observ6 granulos secre-
torios similares en tamano y densidad en el
C.M.T.; eran. mas numerosos en las metéastasis
que en el primario. Otro elemento que vin-
cularia estas células a los C.M.T. seria la ar-
girofilia (46, 165); ese elemento es de utilidad
diagnostica en ausencia de sustancia amiloi-
de (70,135).

Otra particularidad celular es la fluorescen-
cia especifica en los granulos; en ellos se de-
muestra la existencia de 5-hidroxitriptamina lo
que estd en favor de la presencia de meca-
nismos monoaminérgicos (55).

B) Histogénesis de las células parafoliculares

Su fuente son las células de la cresta neural
que emigran (96) hacia el cuerpo ultimobran-
quial y posteriormente a la glandula tiroi-
des (89, 96,125).
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Este origen explicaria las diferencias biolo-
gicas y clinicas entre el C.M.T. y otros can-
ceres de tiroides asi como su posibilidad de
producir hormonas polipeptidicas.

Roediger (136) demostr6 en tiroides de re-
cién nacidos una mayor concentracién celu-
lar en los dos tercios postero-superiores de ca-
da 16bulo; con el correr de los anos las célu-
les se trasladan hacia la parte anterior.

No se han visto C.M.T. derivados de adeno-
mas a células parafoliculares pero si nidos ce-
lulares en la ubicacion descrita (135) en pa-
cientes con niveles progresivamente crecientes
de calcitonina (186).

C) Funcion de las células parafoliculares
— Secrecion de calcitonina

El descubrimiento de la hormona paratiroi-
dea parecié resolver el problema de la home-
ostasis del ion calcio.

El mantenimiento de una calczmia estable
exige un control rapido y preciso; para ello
deben existir dos factores antagonistas.

Coop y col (32) en 1961 demostraron la exis-
tencia de una sustancia que disminuia las ele-
vaciones agudas de la concentraciéon calcica en
el plasma. Creyeron que su produccién se ha-
cia a nivel de las paratiroides y la denomi-
naron CALCITONINA.

Posteriormente se demostré que se producia
en la tiroides humana normal y en aquellos
animales en los que el cuerpo ultimobranquial
permanecia separado como estructura(3, 35, 58).
Dado su origen tiroideo Hirsch (82) propuso
para esa sustancia el nombre de Tirocalcito-
nina.

Gundmundsson identifica como wuna misma
sustancia a la calcitonina y tirocalcitonina.

En 1968 varios investigadores publican casi
simultdneamente que el cancer medular del
tiroides produce gran cantidad de esta hormo-
na comparada con la producida en la glandu-
la normal (40,110, 162, 170).

Se origina tanto en el tumor primitivo co-
mo en sus metastasis (49).

La calcitonina es un polipéptido de 32 ami-
noacidos variables; la especificidad de la acti-
vidad inmunolégica en cada especie animal
permite detectar cantidades muy bajas en ex-
tractos crudos del tumor (163).

La dosificacién de la calcitonina es de va-
lor definitivo en el diagnéstico del C.M.T. en
etapas tempranas o en tiroides clinicamente
normales (108,164). Las mediciones seriadas
pueden usarse en la deteccion de recidivas,
metastasis o tumor en etapa preclinica.

Dado que la accién primaria de la calcito-
nina es inhibir la reabsorcién calcica de los
huesos es de esperar que ella determine un
aumento de la densidad osea tanto huma-
na (79, 172), en pacientes con Paget (143,187)
como en experimentaciéon animal (60).

En nuestra cerie no hemos tenido hipocalce-
mia preoperatoria. Otros la han observado y
ha sido descrita como sindrome de exceso de
tirocalcitonina (26, 81, 105, 106).
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Milhaud evalua las propiedades de la calci-
tonina de la siguiente manera:

a) Desde el punto de vista fisiolégico:

—Actia a nivel éseo y renal en el mante-
nimiento de una calcemia estable. Esta es re-
sultado de dos antagonistas: calcitonina y
hormonas paratiroideas. Ademas tiene una ac-
cion hipofosfatemiante por inhibicién de la re-
absorcion del fésforo por los tubulos rena-
les (23), 134). Se discute su acciéon a nivel in-
testinal (64, 134).

Para Raitz (132) la calcemia es mantenida
por la calcitonina, hormona de emergencia s6-
lo secretada intermitentemente en respuesta al
stress hipercalcémico. El <fecto de la calcito-
nira en la homeostasis del calcio se demostré
en la acidosis severa cuando hay hipercalcemia
marcada.

—Inhibe la producciéon gastrina; esto se de-
muestra por la disminucién de gastrina sérica
en pacientes con C.M.T. y la consecutiva caida
de la acidez géstrica.

b) Desde el punto de vista patologico:

Kaplan (91) demostré en el 20 % de una se-
rie de pacientes operados de tiroides un =fec-
to hipocalcémico e hipofosfatémico dentro de
los 30 primeros minutos de producida la ma-
nipulacién quirargica.

La administracién de antitiroideos o la pre-
sencia de enfermedad tiroidea no previene la
liberacion de calcitonina; eso indicaria que la
sustancia esta presente y puede liberarse.

c) Desde el punto de vista terapéutico:

En casos de hipercalcemia la administracion
de calcitonina puede llevar la calcemia a ci-
fras normales. Ademas pueden tratarse afec-
ciones oOseas caract:rizadas por el catabolismo
6seo, tales como enfermedades malignas gene-
ralizadas (59).

— Secrecion de histaminasa por las células
parafoliculares

El C.M.T. tiene una prodigiosa actividad bio-
quimica. Incluye ademéas de la produccion de
tirocalcitonina, la de prostaglandinas, serotoni-
na e histaminasa. Esta ultima fue demostrada
por Baylin y col (6) en el tumor. Se realiz6é un
estudio comparativo dz las actividades de his-
taminasa y calcitonina en 42 pacientes con
C.M.T. localizado y metastéasico.

De los pacientes con diseminacién metasta-
sica el 70 % presentaba alta actividad enzi-
matica; el maximo de actividad se encontro
en las metastasis pulmonares.

La actividad de la histaminasa disminuyé
luego de resecar algunos tumores tiroideos;
permaneci6 elevada en otros, la mayoria de
los cuales tenian diseminacion tumoral (7, 8,
9).

Estos resultados sugieren que la medicién de
la histaminasa puede usarse en la deteccién
de metastasis o en la busqueda de tumor re-
sidual luego de la cirugia e, incluso, en espe-
cimenes de autopsia (8).

Este test de laboratorio es un complemento
de la medida de concentracién plasmatica de



364

calcitonina en la evaluacion del estado tumo-
ral del paciente.

— Produccion hormonal ectopica

El C.M.T. se ha visto asociado a dos sindro-
mes endocrinos causados por hormonas no ti-
roideas: sindrome de Cushing y sindrome car-
cinoide.

1) La producciéon de ACTH por tumores no
hipofisarios o suprarrenales fue publicado por
varios autores (99).

El C.M.T. es un tumor tiroideo que produce
ACTH con frecuencia (22,47, 161). Williams y
col. (183) también lo comprobaron en dos can-
ceres papilares de tiroides y Melvin (107) ob-
servé la produccién simultidnea d= calcitonina
y ACTH en el mismo tumor.

El sindrome de Cushing puede aparecer afios
después del C.M.T., situacién frecuente segun
los distintos autores (68,184). A 1la inversa
puedz ser la primera manifestacion (47).

Este sindrome puede desaparecer con la exé-
resis del tumor como en el caso de Mel-
vin (107) demostrado por la caida de niveles
de ACTH en plasma por radioinmunoensayo.

2) Sindrome carcinoide: el enrojecimiento
sin causa detectable se ha publicado en casos
de C.M.T.(94); 11 pacientes de la serie de Hill
(79) tenian este sintoma, probablemente por
liberacion de bradicininas o sustancias simi-
lares (119).

También se ha encontrado serotonina en
C.M.T. (69, 119); se destaca, a este respecto,
que es en las areas con aspecto de carcinoma
del C.M.T. donde se comprueba la mas impor-
tante fluorescencia citoplasmatica.

EL CMT EN LAS ADENOMATOSIS
ENDOCRINAS. EL CMT APUDOMA

Weichert (175) propone que los tejidos en-
docrinos secretantes de péptidos estan relacio-
nados con el sistema nervioso por su origen
celular y por coordinacién de funciones.

Sobre esta hipétesis se propone un concepto
unificador para la etiologia de las adenomato-
sis enddcrinas multiples y la secrecion inapro-
piada de péptido-hormonas por tumores no en-
docrinos.

Este sistema comun estd dado por las célu-
las reuroextodérmicas que migraron al tubo
digestivo y fueron incluidas en varias glandu-
las endocrinas hasta su ubicacién final.

La presencia de adenomas multiples de glan-
dulas endocrinas se conoce desde hace afos.
Wermer (177) en 1954 llamo6 ‘“adenomatosis en-
docrinas multiples” (MEA) a la coexistencia
de adenomas hipofisarios, paratiroideos y de
células insulares.

Su transmision de padres a hijos no se sal-
tea generaciones, es autosémico dominante con
alta penetracion.

Dado que el C.M.T. presenta asociaciéon con
multiples tumores, Steinert (155) propone el
nombre de ‘neoplasias endocrinas multiples”
(MEN) para designar la asociacién de C.M.T.
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con feocromocitoma y adenoma o. hiperplasia
paratiroidea.

Asimismo Wermer propone el nombre de
MEA II a este grupo para diferenciarlo del
MEA I. Entre ambos la uUnica superposicion
estd dada por la hiperplasia o adenomas de
las glandulas paratiroides.

Por ultimo Pearse ha senalado la existencia
de diversas asociaciones: tumor carcinoide pan-
creatico secretante de ACTH y gastrina; un in-
sulinoma secretante de insulina y gastrina; una
metastasis de carcinoma broncogénico produ-
ciendo insulina y glucagoén.

Estoz casos de interrelacién pueden ser ex-
plicados por el concepto APUD, que deja de
lado las clasificaciones patoldgicas convencio-
nales (126).

La sigla inglesa APUD deriva de las letras
iniciales de sus primeras tres y méas importan-
tes propiedades: ‘“Amine, Precursor Uptake and
Decarboxylation”. 1) alto contenido de ami-
nas, 2) captaciéon de precursores de aminas,
y 3) presencia de aminoécido decarboxilasa pa-
ra la conversion de precursores de aminoacidos
a aminas (126).

La palabra Apudoma fue usada por Szijj (161)
en 1969 para designar el C.M.T. secretante, en
ese caso, de ACTH, tomando para ello la pa-
labra APUD que denomina el concepto y la
terminaciéon OMA en el sentido patolégico ha-
bitual.

Por ultimo los apudomas se incluyen dentro
de los tumores producidos por células origina-
das en la cresta neural que se llaman Newurolo-
fomas e incluyen ganglioneuromas y sus va-
riedades, melanomas, schwanomas.

ANATOMIA PATOLOGICA

Los céanceres de tiroides representan el 0,5 a
1 % de los canceres d ela economia (166). Pe-
rinetti encuentra 2 % de cancer entre 12.600
tiroidopatias y 7,5 % en 3.400 tiroidectomias.

Dentro de los cénceres de tiroides podemos
apreciar varios grupos:

a) Diferenciados. Derivarian del endoder-
mo primitivo; se originan en las células foli-
culares y representan el 60 a 85 % del total
de canceres de tiroides (42).

b) Indiferenciados. Agrupan 5 a 26 % del
total y frecuentemente aparecen a partir de un
cancer diferenciado al que se le ha agregado
un comportamiento biolégico agresivo.

c) Cancer Medular del Tiroides. Es un tu-
mor derivado del neuroectodermo, que confor-
ma un grupo intermedio respecto a comporta-
miento biolégico agresivo.

De acuerdo a este agrupamiento creemos que
la clasificacion de Grosso (73) mantiene vi-
gencia.

Dentro de los cénceres de tiroides la fre-
cuencia del C.M.T. oscila entre 3,5 y 9 % (11,
42,62,75,79,94,117,128). Chong (27) cuya es-
tadistica contintia la ya clasica de Woolner
(188) oon 1690 casos muestra una frecuencia
de 8,2 %.

En el Instituto de Endocrinologia del Hospi-
tal Pasteur, hasta 1967, existian 4,1 % (101),
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Fic. 1.— Se aprecia en la fotografia:

una glandula tiroides afectada por cancer medular. Los

dos 1l6bulos han sido invadidos a partir de un cancer

istmico adoptando el aspecto infiltrante, si bien el mas
frecuente es el nodular.

cifra que lusgo se elevo a 5,6 %. En el Insti-
tuto de Cirugia para Postgraduados la fre-
cuencia fue de 2,3 % (54).

— Macroscopia del Cancer Medular del Tiroides

Habitualmente se trata de tumores blanco-
amarillentos, ocasionalmente tostado claro o ca-
nela como en varios de nuestros casos. Son cir-
cunscriptos, bien demarcados del parénquima
vecino aunque no encapsulados.

Su tamano promedio es de 3 a 5 cmts. de
didmetro, ovoideos o redondeados y firmes.
Pueden invadir el istmo y extenderse al 16bu-
lo opuesto.

Habitualmente la céapsula tiroidea estd con-
servada; raramente hay infiltracién neoplésica.
Asimismo es poco habitual la invasién visceral
o muscular pero es mas frecuente que en el
cancer papilar (57).

No es corriente hallar en estos tumores fo-
co de hemorragia ni necrosis pero si calcifica-
ciones. Si bien el C.M.T. puede afectar un 16-
bulo, la diseminacién linfatica intraglandular
hacia el 16bulo controlateral es comun (86) y
puede manifestarse por bilateralidad y multi-
centricidad (dos de nuestros casos).

— Microscopia del Cancer Medular de Tiroides

Es un tumor constituido por células redon-
das, poliédricas o aun fusiformes, de citoplas-
ma claro y granuloso con nucleo hipercroma-
ticos con raras mitosis (181); se disponen en
grupos o nidosz pequefios o en forma de cor-
dones.

Pueden observarse tipos celulares interme-
dios, y aun coexistencia de dos tipos celulares
en un mismo tumor. Las variaciones del pa-
tron bésico son multiples: tipo carcinoide; tra-
becular; en empalizada; tipo carcinoma a célu-
las en grano de avena (oat cells); agrupacion
perivascular o aspecto sarcomatoide.

tres cortes de-
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Los tumores compuestos exclusivamente por
células fusiformes son raros; le dan un aspec-
to sarcomatoso y habitualmente contienen me-
nos amiloide que las otras variedades (85, 86).

La disposicion en empalizada se puede ver
también en adenomas langherianos o aun en
tumores carcinoides (53) o en neurilemo-
mas (138).

El hallazgo de foliculos en el seno del tumor
corresponden a foliculos incluidos en el cre-
cimiento tumoral, o a seudofoliculos, o a ro-
setas que evocan las imagenes de paraganglio-
mas. Asimismo tampoco se ha observado co-
loide.

Las calcificaciones son frecuentes para Wi-
lliams (181); las encontré en la mitad de los
casos. Algunos depésitos pueden simular cuer-
pos psamomatosos.

El elermento caracteristico de este tumor es
la. presencia de sustancia amiloide en islotes,
aislados o confluentes en grandes playas an-
histas, que pueden englobar calcificaciones.

Segiin Albores Saavedra (2) la sustancia
amiloide seria un producto de las células tu-
morales; ha sido demostrado por cultivos y
microscopia electronica.

Las &reas con miloide pueden mostrar ade-
mas de calcificaciones, fibrosis reactivas, reac-
cién de cuerpo extrano con células gigantes.

El amiloide esta estrechamente limitado al
tumor y sus metatasis (43, 79), a diferencia de
las amiloidosis primaria y secundaria.

Para Bricaire (20) la abundancia de amiloi- -
de no tiene valor prondéstico, pero si la presen-
cia de calcificaciones que atestiguan la vejez
del tumor; esto seria un elemento de proncs-
tico favorable.

La identificacién del amiloide se hace por
Rojo Congo, técnica no especifica si bien es
uno de los métodos mas usados en la identi-
ficacién. La Thioflavina T es de mayor espe-
cificidad y no da falsos positivos (140). Se
usa también la luz polarizada la que puede
mostrar dicroismo positivo.

F1c. 2.— Aspecto microscdpico frecuente en el cancer

medular del tiroides, células ovoideas o redondeadas de

tamafio homogéneo, citoplasma finamente granular, dis-
puestas en cordones o nidos sin groseras atipias.



Fi1c. 3.— Aspecto sarcomatoide dado por predominio de
células fusiformes, en las cuales tampoco se observan
monstruosidades. Esta forma es menos frecuente que
la anterior si bien pueden coexistir en el mismo tumor.

Pese a paciente busqueda, el amiloide puede
no ser evidente por escaso o por ausente, co-
mo en el 25 % de los casos de Norman (116)
aun con el uso de Rojo Congo y Thiflavina T;
por £so es que algunos autores no los usan pa-
ra el diagnodstico (70).

Bajo el microscopio electrénico el amiloide
estaria formado por un componente fibrilar res-
ponsable de la tincién con Rojo Congo y po-
larizacion birrefringente (dicroismo). Estas fi-
brillas son fragmentos de cadenas polipeptidi-
cas y ¢starian en equilibrio con el medio am-
biente (67).

— Diseminacion tumeoral del Cancer Medular
del Tiroides

Segun Russell (138, 139) mediante el estudio
de 80 piezas tiroideas, segiin la técnica de “in-
clusion de toda la pieza”, sacd las siguientes
conclusiones: 1) la exposicion del tiroides a
la irradiacién a edad temprana mostré 48 %
de crecimiento tumoral; 2) istmo y lobulos
estdn unidos por un rico plexo linfatico y las
células tumorales llegan a cualquier parte de
la glandula.

La bilateralidad con las técnicas comunes fue
de 42 % y con esta técnica ascendié a 67 %
(78) y a 75 % segun Bricaire (20).

Salvo el antecedente de radioterapia (que
habitualmente no se observa en el CMT) la
propagaciéon linfatica y la bilateralidad son he-
chos similares al resto de los cénceres de ti-
roides.

Si bien la invasiéon vascular es rara, en la
serie de Freeman (62) se aprecia en el 50 %
de los casos.

La topografia méas frecuente de las metas-
tasis es indudablemente a nivel de los ganglios
cervicales, en cifras que oscilan entre 58 y 66 %
segun los diferentes autores (75, 79, 180).

La presencia de adenopatias mediastinales se
ven con una frecuencia muy superior (37 %),
a los otros tipo de cancer tiroideo. En una
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serie de autopsias, Ibanez (85) refiere que el
100 % de los casos de C.M.T. tenia adenopa-
tias cervicales y 83 % mediastinales.

Respecto a la bilateralidad de afectacion
ganglionar oscilé entre 8,8 y 11 % (57, 188).

Las lesiones metastasicas en todos los casos
duplican la histologia del tumor primitivo, a
diferencia de lo que sucede ocasionalmente con
los canceres diferenciados.

La ausencia de amiloide puede dificultar la
diferenciacién con los cinceres anaplésicos (57).
No se ha visto que los C.M.T. se transformen
en canceres indiferenciados (138), si bien se
cita algun caso en la literatura (50).

La mayoria de los autores estdn de acuerdo
en que la distribucién de metéstasis a distan-
cia corresponderia, por frecuencia, a pulmones,
higado, huesos, suprarrenales, pleura, etc. (79,
181).

En nuestra pequeia serie no apreciamos me-
tastasis a distancia.

Otras Afecciones tiroideas

En nuestra serie, el tejido tiroideo fue nor-
mal en la mayoria de los casos; se verifico
concomitancia con enfermedad de Hashimoto en
2 casos, bocio multinodular en un caso.

Uno de los casos merece un comentario mas
extenso: mostré la coexistencia de Hashimo-
to, bocio multinodular, adenoma folicular y a
nivel del istmo la concomitancia de C.M.T. y
cancer papilar de tiroides sin entremezclarse.

Luego de una revision cuidadosa de la bi-
bliografia encontramos escasas situaciones si-
milares en dos casos de Russell (139) y un
caso de Williams (181). Silverberg (150) ha-
116 en una serie autépsica de 10 C.M.T. un
caso de coexistencia neoplésica.

El diagnéstico de asociacién tumoral debe
ser muy cuidadoso. Grosso destacé que en la
habitual asociacién de cancer papilar y folicu-
lar hay zonas con la textura del carcinoma
s6lido o medular.

Nishiyama (114) destacé en un caso la aso-
ciacion de C.M.T. con cancer indiferenciado.

CLINICA

La edad de nuestros pacientes oscilé entre 37 y
60 anos, el predominio correspondié a la sexta
década. La relacion de la frecuencia entre el
cexo femenino y el masculino fue minima: 1,3.

Es raro encontrar el antecedente de radiote-
rapia a nivel cervical en la juventud; es de
méas importancia determinar si hubo céncer de
tiroides en el resto de los integrantes de la
familia.

El tiempo de evolucion fue variable y se
computd entre 1 y 18 anos. Habitualmente son
de marcha lenta (130), si bien pueden hallar-
se casos que evolucionen en meses (79).

El primer sintoma correspondié a la tume-
faccion de cuello en la mayoria de los ca-
sos; habitualmente fue descubierta por el pro-
pio paciente. El hipotiroidismo fue el sintoma
inicial en un caso; no se hallé hipertiroidismo
en el resto de la serie.



Cuapro 1

PRESENTACION CLINICA DE NUESTRA SERIE

EXAMEN EXAMENES
Tiempo de Primer Tiroides Adenopatias Traquea Gammagrama Citograma Tiroglobulina
evolucion sintoma
S. 6 3 arfios Diarreas No6dulo Carotideas Normal No Cancer indi- En zona tu-
Endocrinologia Istmico derechas ferenciado? moral
57 afios @& 2 x 2 cmts. Supraclavicul. Tiroides y En tiroides
izquierda adenopatias restante
M. P. de P. 1 afio Hipotiroi- Nédulo No Normal Noédulo izq. Presuncion Post-ope-
Endocrinologia dismo Loébulo no captante de neoplasma ratorio
48 afios. Q Bocio Izquierdo Resto de ti- negativo
5 x 3 cmts. roides capta-
cion muy baja.
A. M. 1 ano Disfonia Nédulo Carotideas Normal Nédulo frio Cancer de No
Endocrinologia Bocio 16bulo izquierdas Lébulo izq. tiroides.
41 afios. @ izquierdo Supraclavicul. Resto del tiroides Tiroides y
1,5 x 2 cmts. izquierdo captacién baja. adenopatias
Adenopatia
no capta
P. S. C. 1968 Diarreas Noédulo Carotideas Desviada No6dulo frio. Cancer de En adenopa-
Endocrinologia 3 arfios Bocio Lobulo izquierdas a derecha Loébulo izq. tiroides. tias
51 afios. & izquierdo Supraclavic. Adenopatia Tiroides y negativo
5 x 4 cmts. izquierda no capta adenopatias
Transv izq.
1976 Diarreas Lobulo Carotideas Lateral a Lobulo der. normal Cancer medu-
1 afio Adenopatia derecho derechas izquierda Adenopatias lar de tiroides
normal derechas no por adenopa-
captan tias.
M. E. A. de B. 18-20 Bocio Multinodular No Desviada No Lébulo der. No
Endocrinologia afnos Noédulos a izquierda No6dulo
60 afios. © Lob. izq. 5 x 3 coloido
Lob. izq. 2 x 3 quistico.
Istmo
J. A. de M. 1 afio Bocio Noédulo No No Nodulo frio Presuncion No
Mutual Loébulo izquierdo de
58 afos. Q izquierdo Resto del ti- neoplasma
5 x 4 cmts. roides capta-
cién normal.
M. C. de F. 10 afios Bocio Multinodular No No consta Se desconoce Se desconoce No
37 afios. Q a expensas resultado
del l6bulo

derecho

ORL

Paralisis
derecha

Paralisis
izquierda

Paralisis
izquierda

Normal

Normal

Normal
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Los hallazgos fisicos no permiten la diferen-
ciacion clinica con otros canceres de tiroides.
Si la afeccidon estd avanzada, el comienzo sin-
toméatico puede corresponder sea a adenopatias
metastazicas (presente hasta en un 29 % segun
Hill), sea a sintomas que indiquen una exten-
sion regional; méas raramente, por metastasis a
distancia.

Estas situaciones clinicas ya han sido trata-
das por autores nacionales (101, 159).

En nuestra serie el sindrome endocrino se
presentdé bajo forma de diarreas en 2 casos y
constituyeron el comisnzo de la enfermedad.

No enconiramos enrojecimiento facial, de
tronco o dz miembros.

Al igual que en el sindrome carcinoide, las
diarreas y el enrojecimiento sz produce, la ma-
yoria de las veces, cuando hay evasién del or-
gano (27,28). En los casos con diarreas ha-
bia metéstasis cervicales y mediastinales.

Como forma de presentacién poco usual, pue-
den manifestarse por sindrome de Cushing o
como un hiperparatiroidismo (91).

Las diarreas se presentan segun los distin-
tos autores entre 21 y 32 % (79, 142,156). Des-
de su primera descripcién por Williams (179)
y Bernier y col. (12,13) la diarrea asociada
con el C.M.T. fue publicada en numerosas opor-
tunidades (14, 15, 20, 25, 34, 42, 74, 80, 86).

La principal causa de diarrea es la altera-
cion del transito, con deseo imperioso de defe-
car luego de las ingestas y en la noche.

El numero de deposiciones es variable; os-
cilé entre 2 y 5 en 50 % de los casos y mas
de 10 por dia en 14 % (156). Se caracterizan
por: ser acuosas, sin fetidez, sin sangre, sin
pus o gleras; no hay aumento de grasas o pro-
teinas.

Su persistencia puede llevar a una severa
reparcusién general.

El hecho clinico mas llamativo es la rela-
cién causal entre la diarrea y el tumor. La
supresion de la diarrea se logra con la abla-
cion completa del tumor y/o sus metéastasis.
Un caso de nuestra serie es un demostrativo
ejemplo:

Operado en 1968 por C.M.T. con metéstasis
ganglionares y dirreas; la lobectomia y el va-
ciamiento homolateral terminaron con las dia-
rreas. Ocho anos mas tarde recomienza con
las diarrcas notandose adenopatias metastasi-
cas controlaterales, la tiroidectomia total se-
cundaria y el vaciamiento correspondiente su-
primieron las diarreas.

Sandler y col. (144) atribuyen a las pros-
taglandinas el trastorno del transito intestinal
responsable de las diarreas. Son sustancias am-
pliamente diseminada en los tejidos y con al-
tos niveles en los tumores secretantes de po-
lipéptidos y aminas. Asimismo, se ha visto que
la. calcitonina no tiene efecto sobre la motili-
dad intestinal.

El enrojecimiento es otro componente ocasio-
nal del sindrome endocrino (15,17, 74, 86, 112,
179). La presencia de serotonina o sus precur-
sores fue demostrada en células parafolicula-
res y su aumento fue citado en multiples casos
de C.M.T. (34,112,179).

R. L. ESTRUGO Y COL.

HECHOS ESPECIALES

Les carcinomas de tiroides no son heredita-
rios pero los C.M.T. pueden serlo. Cuando es-
10 suczde de modo de herencia es autosémico
dominante con penetracién casi completa (63,
155).

Habitualmente se presentan a menor edad en
los casos familiares que en los esporadicos (an-
tez de los 30 anos). A menudo es bilateral y
se presenta formando parte del sindrome car-
cinoma medular-feocromocitoma.

La bilateralidad oscila entre el 72 y el 100%
(17,79), segun Ljunber (100) ningin céancer
unilatzral tuvo historia familiar.

Kay (93) recordando el trabajo de IbAfnez se
plantea si la bilateralidad es consecuencia de
la diseminacion linfatica intratiroidea, o es por
crecimiento auténomo de focos tumorales mul-
tipl=s.

Asociacion con otros tumores

—Feocromocitomas. Sipple (151) destacé la
alta frecusncia de la asociacién entre tumores
tiroideoz y feocromocitomas, 22 % cuando la
expectativa es de 0,5 %.

Desde esa comunicacién varias publicaciones
han puntualizado que los cénceres de tiroides
eran casi siempre C.M.T. (84, 100, 145, 153, 180).

Si bien cada lesién puede preceder a la otra,
es habitual que sea el C.M.T. el que general-
ment> aparece primero (4, 17, 141, 147).

En este sindrome la bilateralidad del feocro-
mocitoma es mucho méas frecuente que en los
casos esporadicos (118).

Las dos revisiones nacionales sobre feocro-
mocitoma no mencionan la forma familiar, ni
asociacién con cancer de tiroides (1,167). No
hubo en nuestra serie asociacién ni cancer me-
dular del tiroides con feocromocitoma.

— Adenoma paratiroideo

Varios autores han destacado la asociacion
de esta afeccién a cédncer medular del tiroides
y feocromocitoma (56, 171).

Se ha dicho que la hiperplasia y el adeno-
ma paratiroideo se desarrollaban como reac-
ciéon compensadora frente a una excesiva pro-
duccién de calcitonina por el C.M.T. (56, 103,
108).

Si bien esta hipdtesis es atractiva estamos
mas cerca de la base genética si se piensa que
es una cromafinomatosis familiar (100, 120).

La incidencia de bilateralidad del feocromo-
citoma de 77 % aumenta a 84 % cuando se
asccia a adenoma de paratiroides (146). Ur-
banski en 5 casos de C.M.T. encuentra uno de
hiperparatiroidismo. Los adenomas de parati-
roides se asocian también con céancer de tiroi-
des papilar y/o folicular 51,129). En nuestra
serie no observamos ni hiperplasia ni adeno-
mas.
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— Neuromas mucosos

La asociacién de C.M.T. con neuromatosis
fue citada por wvarios autores (5, 39,71, 113,
116). Block (17) en el sindrome C.M.T. feo-
cromocitoma encontré 21 % de neuromas mu-
cosos; también se aszocian a ganglioneuromato-
sis intestinal y, a veces, presentan el aspecto
de la enfermedad de Marfan.

Los neuromas mucosos, como les llama Wi-
lliams (185), se observan en labios, lengua y
mucosa bucal, gingival, nasal y conjuntival. La
afectacion labial le da a estos pacientes un
aspecto negroide.

Se observan en los primeros anos de la vi-
da, d= ahi que se piense en su origen congé-
nito. Microscépicamente son neuromas plexi-
formes no encapsulados; cada nervio es una
masa de axones rodeados de perineuro engro-
sado como se ve en los neuromas.

Ezt> aspecto y la historia famliar sirvieron
para tiroidectomia profilactica en un nino de
4 1/2 afnos cuya pieza operatoria mostré un
C.M.T. (102).

Otro caso con afectacion intestinal fue ro-
metido erréneamente a una colectomia total,
pues se pensé que padecia de una colitis ul-
cerosa croénica (116).

Los siguientes hechos se asocian con mucho
menos frecuencia con el C.M.T.: ulceras pépti-
cas multiples (175), enfermedad diverticular
del colon (109), habito de Marfan (39, 109, 113,
116).

DIAGNOSTICO

Al igual que en los tumores carcinoides (53),
se justifica la divisién clinica de los C.M.T. se~
gun se manifiesten con o sin el sindrome en-
décrino:

1) Sin sindrome endocrino: el diagnéstico
positivo preoperatorio es fortuito. Se presen-
tan dos situaciones diferentes: por un lado,
nédulo tiroideo aislado, por otro lado, ndédulo
tiroideo y adenopatias cervicales de aspecto
neoplasico. En esta segunda situacion, pese a
la ausencia de diarreas y rubefaccion, existe
la posibilidad del planteo diagnostico.

2) Con sindrome endocrino: cuando el sin-
drome estd presente el diagndstico no ofrece
dificultades si se piensa en esta afeccion. El
laboratorio lo confirma.

Esquematicamente, el paciente presenta un
nédulo tiroideo que ha evolucionado en anos.
Sucesivamente han aparecido adenopatias cer-
vicales homolaterales con o sin repercusion re-
gional. Posteriormente se registran diarreas
acuosas sin otras caracteristicas destacables;
mejoran parcial o totalmente con los opiaceos.
Si simultdneamente aparecen sintomas de otro
tumor, estaremos, casi con seguridad, frente a
la variedad familiar.

METODOS DE ESTUDIO

Se estudian igual que el resto de los nédu-
los tiroideos; se agregan algunos examenes
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fundamentales en el diagnostico positivo de es-
ta afeccion y/o sus metéastasis.

a) La radiografia simple de cuello: nos pue-
de mostrar calcificaciones gruesas e irregulares
relativamente frecuentes en el area de proyec-
cién tiroidea y atn en los focos metastasicos (62,
127,174). En uno de nuestros casos era muy
llamativo porque las calcificaciones correspon-
dian a casi todo el nédulo tumoral.

b) Las arteriografias selectivas de arterias ti-
roideas estudiadas en nuetro medio por Ga-
ry (65) no muestran resultados concluyen-
tes (127) y por otra parte no hay experien-
cia en C.M.T.

c) Dosificacién hormonal por cateterizacion
venosa tiroidea y venografia. La cateterizacion
vanosa se hace con frecuencia desde que se
desarrollé €1 radioinmunoensayo para dosifica-
cion hormonal de calcitonina y hormona para-
tiroidea. La cateterizacién venosa permite la
toma de sangre del lecho de salida tiroparati-
roideo y habilita para la inyeccién de sustan-
cia de contraste {(venogramas) (48).

Pearson (127) destaca que la dosificacién de
calcitonina puede determinar de qué lado esta
el tumor. No se ha realizado en nuestro medio.

d) Linfografia tiroidea: creemos que de los
examens=s contrastados es el de mas facil rea-
lizacion. Demuestra claramente la arquitectu-
ra y drenajes linfaticos de la glandula tiroi-
des y ha sido aplicado al estudio de todas las
tiroidopatias (10,52,133). No hemos realiza-
do en nuestra zerie ninguna linfografia.

e) Radiologia de térax. Los ganglios linfa-
ticos mediastinales se afectan con gran fre-
cuencia en este tumor llegando hasta 38 %
para Wallace (174). Este aspecto se evidencia
radiolégicamente como engrosamisnto medias-
tinal superior con o sin contorno policiclico.
Observamos esta situacién en 2 casos. Las me-
tastasis Gseas habitualmente osteoliticas pue-
den mostrar en alguna oportunidad densifica-
cion e incluso eburnificacion (98,172).

f) EIl estudio contrastado de intestino del-
gado mostré aceleracion del transito en dos
oportunidades, sin evidenciar lesién alguna.

g) Isétopos radiactivos: este examen tiene
el mismo valor que para el resto de los tumo-
res de tiroides no captantes.

h) Citograma tiroideo: lo consideramos un
examen de valor y fundamental a nivel de las
adenopatias; en éstas, la apreciacién d= célu-
las tiroideas confirma por si sola la presencia
de un neoplasma de tiroides (122).

El hallazgo de sustancia amiloide y células,
tanto en tiroides como en las adenopatias, ha-
ce sospechar un C.M.T. El estudio del cito-
grama realizado por Paseyro (123) en un
C.M.T. revela que hay una estructura optica-
mente diferente al coloide; es anhista de con-
tornos nitidos y con presencia de imagenes fi-
lamentosas en su seno. El coloide es también
una sustancia anhista, pero de contornos esfu-
mados y no presenta imagenes filamentosas en
su interior.

i) Investigacion de tiroglobulinas: método
de indudable interés para detectar la presen-
cia de elementos tiroideos fuera de la glandula
como en la metastasis ganglionares o a distan-
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cia (16,95, 121). E1 C.M.T., dado su origen ce-
lular, es inmunolégicamente incapaz de for-
mar tiroglobulinas.

j) Dosificacién de calcitonina: la investiga-
cién de calcitonina es especifica en casi el
100 % de los casos (19). Es de enorme uti-
lidad en el diagnoéstico preoperatorio, en la de-
teccion de tejido neoplasico remanente (posto-
peratorio), en la pesquisa de recidivas, y en
la pesquisa familiar de pacientes con C.M.T.
lo que permitira una terapéutica precoz y efec-
tiva.

Dado que un ntmero significativo de C.M.T.
tiene concentraciones de calcitonina basal nor-
males, es necesario el uso de tests usando agen-
tes que estimulan la secrecién de calcitonina
como:

—Calcio i/v a pasar en 4 horas (35, 44, 87,
88,97) casi sin respuestas falso-negativos.

—Glucagén: no se usa por mayor efecto que
el anterior y mayor numero de falsos nega-
tivos (108, 152).

—Infusién con pentagastrina: produjo expe-
rimentalmente un incremento de calcitonina de
40 veces (33); Hennessy (76), demostré una
respuesta 2 a 10 veces mayor a los 2 y 10
minutos, mucho mas rapida que con el cal-
cio i/v. Asimismo demostr6 por este méto-
do (77) 1la deteccion de C.M.T. en pacientes
con calcitonina no detectable en estado basal.

k) Combinacién de técnicas. Puede efec-
tuarse la cateterizacién venosa de las venas ti-
roideas y la dosificacién de la calcitonina, lue-
go de inyectar pentagastrina lo que fue efec-
tivo en los casos realizados (176).

Se ha usado también la determinacion de
calcitonina por bioanalisis (148, 157, 158), asi
como por inmunoandlisis usando anticuerpos de
calcitonina porcina marcada por I-125 (31).

1) Dosificacion de histaminasa como méto-
do complementario de la calcitonina y funda-
mentalmente para investigar la diseminacion
tumoral (7, 8,9).

En todos los casos de C.M.T. esporadico o con
mas razén en los C.M.T. de variedad familiar,
debe estudiarse el acido vanilmandélico. En
caso de observarse cifras elevadas, se deben
realizar uro-nefro-tomografia y retroneumo-
peritoneo.

En todos los casos, el calcio sérico sirve pa-
ra determinar la posibilidad de un hiper o un
hipoparatiroidismo preoperatorio.

CONSEJO GENETICO

Los factores genéticos, juegan un rol impor-
tante en la etiologia de muchas enfermedades
del tiroide como: defectos aislados de genes,
aberraciones cromosémicas. El conocimiento de
estos factores genéticos, puede ayudar al clini-
co en el diagnostico correcto, identificar otros
miembros familiares con riesgo de enfermedad
y proporcionar conszjos genéticos. El sindrome
dado asociaciones de C.M.T. con feocromocito-
ma, neuromas, adenoma paratiroideos y facies
peculiar, es un ejemplo excelente de variacion
en la expresion clinica de trastornos autosémi-
cos dominantes (190).

R. L. ESTRUGO Y COL.

Todos los familiares de primer grado de los
pacientes con C.M.T., tienen un riesgo de lle-
var el geres mutante y, en consecuencia, de-
beria controlarse toda la vida. Se deben in-
vestigar todos lo componentes de la familia,
desde los 5 afios de edad, por 1o menos una vez
por ano.

ANESTESIA

El C.M.T., a diferencia del tumor carcinoide,
no requiere ninguna preparacion preoperatoria
o actitud anestésica diferente a cualquier otra
patologia tiroidea. Se exceptia el caso en que
se detecta un feocromocitoma. Este tema ha
ceido estudiado y publicado por Aren en nues-
tro medio (4).

TRATAMIENTO

El tratamiento del C.M.T. es por excelencia
quirurgico. Pero dadas sus caracteristica, plan-
tea algunas diferencias con otras variedades de
cancer tiroideo, respecto a la oportunidad y
a la tactica operatoria.

Estas diferencias son:

—El C.M.T. se asocia a otros tumores a los
cuales estd vinculado histogenéticamente.

—Es un cancer con alto porcentaje de bi-
lateralidad, especialmente en la variedad fa-
miliar.

—Tiene una precocidad y porcentaje mayor
que los diferenciados en la colonizacién gan-
glionar metastatica, tanto cervical como me-
diastinal.

—No es un tumor hormonodependiente.

Por tanto si por la sintomatologia y por los
examenes de laboratorio se determina la pre-
sencia de un feocromocitoma concomitante, la
mayoria de los autores (11,111, 178) estan de
acuerdo en que so debe proceder a la laparo-
tomia exploradora. Asi podra resecarse el o
los feocromocitomas (dada su frecuente bila-
teralidad) e investigar la presencia de metas-
tasis hepéaticas o de otros érganos.

—Conducta sobre la glandula tiroides.

El paso siguiente es actuar sobre el tiroides
y las eventuales adenopatias. Dice Suiffet (159,
160) ‘“del punto de vista oncolégico, un érga-
no que alberga un cancer debe zer extirpado
junto con los territorios célulolinfogangliona-
res correspondiente. Este concepto tiene wuna
importante limitacion en el cancer tiroideo; es
decir, sz debera considerar la cirugia del can-
cer con un criterio de cirugia adecuada y no
de cirugia radical sistematica”. Otros autores
apoyan estos conceptos (21, 66).

Sin embargo segliin otras opiniones, la tiroi-
dectomia total es la intervencion ideal si no
fuera por las complicaciones (178).

Segiin Rose (137) “la demostraciéon de can-
cer controlateral en el 35 % de los pacientes
operados, luego de tiroidectomia total, y la
aparente tendencia a desarrollar anaplasia en
el cancer de tiroides diferenciado, de muchos
afios de evolucion, sugiere la posibilidad o fac-
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tibilidad de extirpacién total de la glandula
tiroides con cancer”.

Tollefsen (168) al igual que Rose no esta de
acuerdo en la lobectomia sola. Hay varios au-
tores que coinciden en realizar la tiroidecto-
mia total, fundamentalmente por tres razones
bésicas que Block (18) resume asi:

1) DMulticentricidad focal del cancer de ti-
roides.

2) Aumento de captacién del I-131 por las
eventuales o presentes metastasis.

3) Previene ¢l desarrollo de otro tumor; a
esto se agregaria que previene la anaplasia de
un cancer difereneciado (37).

Estos hechos se confirmaron a partir de es-
tudios anatomopatolégicos muy completos rea-
lizados en 1950 en el Hospital Anderson (28,
29, 30), donde encuentran una bilateralidad de
80 %.

Para Dargeant (41) se debe proponer la ti-
roidectomia total cuando hay evidencia anato-
mopatologica del cancer por biopsia extempo-
ranea (41, 45).

Si el resultado se obtiene luego de una tiroi-
dectomia subtotal se debe reintervenir el pa-
cient= y completar la tiroidectomia (41).

El grupo de la Clinica Mayo, primero con
Woolner (189) y luego con Chong (27), cam-
biaron sus procedimientos haciéndolos mas agre-
sivos; recurrieron a la tiroidectomia total en
su experiencia de 139 caso de C.M.T.

En nuestra opinién, la conducta debe ser pre-
coz y agresiva, por las caracteristicas de este
tumor: bilateralidad, multicentricidad, preco-
cidad de adenopatias metastasicas, evolucion
mas rapida que los canceres diferenciados y
ausencia de rezpuesta al tratamiento hormonal.

Se debe proceder a la tiroidectomia total, por
lo menos, en la enfermedad familiar. En los
casos esporadicos, se podra realizar una tiroidec-
tomia casi total, respetando una lamina de ti-
roides del lébulo controlateral al neoplasma.
En nuestra serie se realizé tiroidectomia total
secundaria en un caso, en una reintervencion
varios afos después. En el resto de los ca-
=0s la exéresis correspondié a lobectomia e ist-
mectomia en 3 casos, y lobectomia, istmectomia
y hemitiroidectomia subtotal controlateral en
2 casos.

Frente a adenopatias metastasicas bilaterales
la tiroidectomia debe s=r siempre total.

La tiroidectomia total preventiva sisteméti-
ca (20), en casos de C.M.T. familiar parece di-
ficil de proporner; pero los pacientes deben es-
tar advertidos del riesgo y de que necesitan
evaluaciones clinicas y de laboratorio periédi-
cas. Hay autores que la proponen con solo cal-
citoninemia aumentada (24, 102).

Roediger (136) propone tiroidectomia subto-
tal, respetando los polos inferiores de ambos
16bulos, de acuerdo a la topografia de las cé-
lulas C en el tiroides (ausencia en es= sec-
tor). No hemos encontrado experiencia al res-
pecto.

— CONDUCTA SOBRE LAS ADENOPATIAS

No creemos en los vaciamientos profilacticos,
en lo que estamos de acuerdo con multiples
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autores (66, 160). Frente a adenopatias coloni-
zadas, se realizard el vaciamiento homolateral
o bilateral seguin corresponda, sin olvidar que
este tipo histolégico coloniza en un tercio de
los casos el mediastino superior (20).

Frente a la duda estaria indicada la biopsia
extemporanea de los ganglios (161). La técni-
ca del vaciamiento también ha dado lugar a
controversia (131). En la actualidad, se tien-
de a respetar el musculo esternocleido-mastoi-
deo, el nervio ezpinal e incluso la vena yugu-
lar (17,21,104), los resultados oncolégicos y
cosmeéticos son satisfactorios.

Otro método utilizado frente a las adenopa-
tias es el “Plucking’” o sea la exéresis solo de
ganglios afectados; de ese modo se reseca ma-
sa tumoral y se respetan las barreras linfati-
cas (61).

Dunn (50) no lo aconseja por la recidiva
local, casi siempre inevitable luego de disec-
ciones limitadas. En nuestra serie en 4 casos
con adenopatias se realiz6: un vaciamiento ra-
dical, dos vaciamientos subradicales modifica-
dos, en un caso no se hizo vaciamiento.

CONDUCTA SOBRE LAS GLANDULAS
PARATIROIDES

El cirujano que actia en un cancer medular
del tiroides, debe buscar adenomas o hiperpla-
sia de paratiroide y resecar aquellos o biopsiar
las glandulas sospechosas (61).

TERAPEUTICA COMPLEMENTARIA

Los procedimientos complementarios han si-
do destacados por Traibel (169) en nuestro me-
dio. El fundamento del empleo de hormono-
terapia tiroidea y la posibilidad de tratamien-
to con I-131 en el tratamiento de canceres di-
ferenciados se apoya en su hormonodependen-
cia.

El C.M.T. no es hormonodependiente dado
su origen celular. Por eso, la hormonoterapia
tiroidea, ast como el radioyodo, no estdin indi-
cados por ineficaces. A pesar de esto hay al-
gun caso aislado y excepcional en la literatu-
ra que registra éxito terapéutico parcial (36,
38,173).

La. actinoterapia externa tiene importancia,
segun Traibel (169), frente a exéresis incom-
pleta en canceres diferenciados, o cuando hay
evidencia de invasion de estructuras vecinas
inextirpables (149).

Smedal (154) ha comunicado algunos éxitos
con este tratamiento.

Segun Bricaire (20) es muy dificil saber si
la radioterapia externa postoperatoria presenta
interés, y si ella modifica el curso de la evo-
lucién espontaneamente variable. En definiti-
va, no se tiene opinién formada respecto a este
método por la poca experiencia recogida.

En nuestra serie se realizé radioterapia en 5
pacientes de los cuales sobreviven 4.

El tratamiento quimioterapico es muy re-
ciente y hay pocos casos (72,150). Por otra
parte, este método se ha realizado, en gene-
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ral combinado con los otros métodos, por lo
que su evaluaciéon correcta es imposible.

A la Adriamicina se le atribuye un efecto es-
pecifico sobre el C.M.T.; su alta toxicidad esta
bien determinada. Las remisiones fueron es-
cazas y de corto tiempo (3 messs).

Esta droga se realizé en un caso de nuestra
serie sin poder evaluar su efecto por muerte
del paciente.

SOBREVIDA Y MORTALIDAD

La sobrevida de los pacientes con C.M.T. es
menor 48 %) que la de los canceres dife-
renciados, segun resulta de un estudio com-
parativo de las series mas numerosas (57).

Luego del tratamiento definitivo, hay 48 %
vivos a los 5 afios vy 34 % a los 10 afios; 15%
murizron por su enfermedad a los 5 anos.

Para Silverberg (150) el promedio de vida
del C.M.T. fue de 6 anos comparado con el can-
cer papilar cuyo promedio fue de 8,8 afos; los
indiferenciados vivieron entre 1 y 39 meses.

En nuestra serie viven sin evidencia de la
enfermedad 5 pacientes.

Con respzcto a la mortalidad del C.M.T., Sil-
verberg cree que las causas mas frecuentes fue-
ron las metastasis evolucionadas y la exten-
si6n local del tumor.

En nuestra serie fallecieron dos casos; uno
con evidencia de enfermedad luego de 3 afnos
y 6 meses de operado. El otro, sin evidencia
de cancer medular del tiroides residual o me-
tastasico luego de 6 anos de operado; su muer-
te se produjo como consecuencia de la disemi-
naciéon metastasica de un cancer de colon re-
secado.

RESUME

Cancer Medulaire du Thyroide

On présente une série de sept cas de Cancer Mé-
dulaire du Thyroide qui appartiennent a 1'Institut d’En-
docrinologie “Mussio Fournier” et a 1l’Institut de Chi-
rurgie pour Postgraduados de 1'Hospital Pasteur de
Montevideo.

Ces tumeurs s’originent des cellules parafoliculaires.
Ce sont des adénomatcses endocrines par sa relation
avec d’autres tumeurs et avec les apoudomes.

Ils produissent de la calcitonine et d’autres sub-
stances. Ils sont trés souvent bilatéraux et se carac-
térisent par la présence de granules cytoplasmatiques
et de substance amyloide avec reaction de Dicroisme
positif.

Cliniquement ils présent des diarrhées et éventuelle
ment rougissement cutanée. I1 y a des formes fami-
lieres. L’hérédité c’est auto somique dominante.

Le diagnostic pré-opératoire et las suites post-opé-
ratoire se réalis sent avec la dosification de Calcitoni-
ne. Le seul traitement curatif est chirurgical en réa-
lisant une thyroidectomie totale.

On distingue en particulier quelques faits registrés
dans cette série:

—Découverte d’amyloide dans tous les cas étudiés.

—Haute fréquence d’adénopaties métastasiques cer-
vicales et médiastinales.
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—Présence de diarrhées en deux malades, qui s’ar-
rétérent aprés l’exérese du tumeur primitif et de ses
meétastases.

—Son évolution est plus lente que celle des can-
cers pas différenciés.

On signale dans un cas la coexistence du cancer pa-
pilaire et du cancer médulaire du thyroide.

SUMMARY
Medulloid thyroid cancer

This series of seven cases of Medulloid Thyroid Can-
cer, has been taken from files of the “Mussio Four-
nier”, Institute of Endocrinology and the Postgradua-
te Surgery Institute of the Pasteur Hospital in Mon-
tevideo.

These tumors are derived from parafollicular cells.
They are endocrinous adenomatosis because of their
connection to other tumors and apudomas.

Functionally, they are characterized by production
of Calcytonine and other substances. They are often
bilateral and a distinctive feature is the presence of
cytoplasmatic granules and amyloid substances with
pesitive dichroism.

Its endocrinous syndrome, is characterized by diar-
rheas and eventually by skin reddening.

Some types run in families. Heredity is predomi-
nantly autosome. Pre-operatory diagnosis and post-
operatory management consist of calcytonin dosage.
The solo curative treatment is surgery which consist
cf total thyroidectomy.

Some aspects found in this series are worth stres-
sing:

—The amyloid substance was present in all cases
studied.

—Were is high frequency of cervical and mediasti-
nal metastasic adenopathies.

—Diarrheas were found in 2 patients and they cea-
sed after abscission of primitive tumor and its me-
tastases.

—Its evolution is slower than in the case of non-
differentiated cancers.

In one case, appeared papillary and medular thy-
roid tumors in the same thyroid gland.
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