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RESUMO: Relatamos o caso clinico de um paciente de 51 anos diagnosticado com carcinoma papilifero (CP) de
origem num cisto do ducto tireoglosso (CDT), identificado na peca anatomopatol6gica ap6s ser submetido a cirurgia
de Sistrunk. O CDT se origina durante a formacdo embrioldgica da tireoide, a partir da falha na obliteracdo do ducto
tireoglosso. E uma leséo cistica congénita, frequente na linha mediana do pescogo e raramente apresenta malignidade
(menos de 1%). O tratamento dos pacientes com carcinoma do cisto do ducto tireoglosso (CCDT) ainda é
controverso. Existe debate na literatura quanto a necessidade de abordagens complementares a cirurgia de Sistrunk,
como a tireoidectomia total, o esvaziamento de linfonodos cervicais, a terapia com iodo radioativo e a terapia
supressiva com levotiroxina.
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PAPILLARY CARCINOMA OF THYROGLOSSAL DUCT CYST: CASE REPORT AND
DISCUSSION OVER THE BEST THERAPEUTIC CHOICE

SUMMARY: We report a clinical case of a 51 years old man who was diagnosed with papillary carcinoma (PC)
within a thyroglossal duct cyst (TDC), identified in the anatomopathologic piece, after surgery by Sistrunk procedure.
The TDC originates during the embryological formation of the thyroid, starting from obliteration failure of the
thyroglossal duct. It is a common congenital cystic lesion of the midline neck and rarely malignant (less than 1%).
The treatment of patients with carcinoma of the thyroglossal duct cyst (TDCC) is still controversial. There is debate
in the literature regarding the need for complementary approaches to Sistrunk procedure, such as total thyroidectomy,
emptying of cervical lymph nodes, radioactive iodine therapy and suppressive therapy with levothyroxine.
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INTRODUCAO

A glandula tireoide se origina de uma invaginacdo do endoderma na linha média ao nivel
do forame cecal durante a terceira semana de desenvolvimento fetal (ALATSAKIS, 2018). Desce
do forame cecal anteriormente ao 0sso hioide e as cartilagens laringeas e alcanca sua posicéo
final na frente da traqueia ao redor da sétima semana de desenvolvimento embrionario. Durante
essa migracdo, a glandula tireoide continua ligada ao forame cecal na base da lingua por meio do
ducto tireoglosso, que é um trato epitelial estreito. Comumente, o ducto se desfaz entre a oitava e
a decima semana de gestacao, porem a falha completa no processo de obliteragdo do ducto pode
dar origem ao cisto do ducto tireoglosso (CDT) (SUDHARSANAN,2017).
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Os CDT séo a anomalia mais comum no desenvolvimento da tireoide e ocorrem no 0Sso
hioide ou ao redor dele, embora menos frequentemente possam ter localizacdo intratireoidiana ou
endolaringea (AKRAM, 2016; CASTELAN, 2017; AKRAM, 2016). Correspondem, na infancia,
principalmente em idade pré-escolar, a 70% das massas medianas cervicais e, nos adultos, a 7%
das massas medianas cervicais, sendo mais frequentes em mulheres do que homens, na propor¢ao
1,5:1 (ALATSAKIS,2018; STURNIOLO, 2017 WOOD,2018).

Semiologicamente, 0 CDT se move a degluti¢do e a protrusdo da lingua, devido a proxima
relacdo com o osso hioide (AKRAM, 2016; SUDHARSANAN,2017). Costuma ser um nodulo
esférico, movel, liso e regular, a ndo ser que haja infeccdo, que é transmitida atraves do forame
cecal. A localizacdo na linha mediana e a préxima relacdo entre a massa cervical e 0 0sso hioide
sdo considerados fundamentais para o diagnostico diferencial, que inclui cisto de fenda branquial,
nodulos linfaticos, entre outros (AKRAM,2016).

A excisdo cirurgica do CDT pela técnica de Sistrunk é considerada o tratamento padrao-
ouro desde a sua primeira descricdo no ano de 1920. Consiste em retirar todo o ducto e a porgéo
medial do osso hioide. E apontada como a Unica maneira correta de remover totalmente os
resquicios do ducto tireoglosso e proporcionar a diminuicdo das recorréncias pés-cirurgicas de
cistos e fistulas do ducto tireoglosso (ALATSAKIS, 2018). Rohof et al realizaram um estudo que
demonstrou que pacientes submetidos a simples excisdo do cisto tiveram recorréncia de 55,6%,
enquanto que pacientes submetidos a cirurgia de Sistrunk tiveram recorréncia de 5,3%
(PATEL,2002; ROHOF, 2014).

Uma complicacéo rara € o carcinoma do CDT (CCDT), surgindo em menos de 1% dos
casos (STURNIOLO, 2017; WOOD, 2018). O tipo histolégico mais comum de CCDT €é o
carcinoma papilifero (CP), correspondendo a 75 a 90% dos casos. No entanto, menos
frequentemente podem ocorrer outros tipos de carcinomas como o carcinoma misto papilifero e
folicular (7%), carcinoma de células escamosas (5%), carcinoma folicular puro (1,7%),
carcinoma de células de Hiurthle (0,6%) e carcinoma anaplasico (0.6%) (ALATSAKIS,2018;
GORDINI 2015; MENDERICO JR.,2018). Importante ressaltar que nunca foi descrito a
ocorréncia do carcinoma medular (CM) em CDT (GORDINI 2015, MENDERICO JR.,2018). O
CM ¢é originario das células C ou células parafoliculares, células neuroectodérmicas cuja origem
embrioldgica, diferentemente das células foliculares tireoidianas, & na crista neural
(NILSSON,2013).

O diagndstico do CCDT, na maioria dos casos, é feito no momento pds-operatdrio, pelo

estudo anatomopatologico apds a intervencdo cirdrgica. A utilizacdo rotineira da puncgdo

Nucleus, v.17, n.2, out.2020



aspirativa por agulha fina (PAAF) para diagndstico pré-operatdrio € incomum, devido a raridade
da malignidade do CDT. Além disso, a sensibilidade da citologia é reduzida devido ao conteudo
cistico do cisto (RAYESS, 2017; TAN,2007; YANG,2000).

O tratamento dos pacientes com CCDT ainda € controverso, em parte devido a sua
raridade e pela auséncia de diagnostico pré-operatorio. Os estudos mais recentes indicam como
primeira linha terapéutica a cirurgia de Sistrunk isoladamente, diminuindo consideravelmente as
taxas de recidiva (SISTRUNK, 1920). Em contrapartida, existe um grande debate quanto a
necessidade de abordagens complementares mais agressivas como a tireoidectomia total, o
esvaziamento de linfonodos cervicais, a terapia com iodo radioativo e a terapia supressiva com
levotiroxina. Varias publicacbes discutem este tema, propondo classificacbes de risco e
algoritmos para o manejo adequado do CCDT (CHU 2002; PATEL, 2002; PERSKY 2002;
WOOD, 2018).

DESCRICAO DO CASO: (Nimero de protocolo CAAE: 30941120.9.0000.5438)

M.A.S, sexo masculino, 51 anos, tabagista (10 anos-mago), negava presenca de outras
comorbidades ou uso continuo de medicamentos. Apresentou-se ao atendimento médico no
ambulatorio de otorrinolaringologia, com relato de nddulo na regido cervical anterior, na linha
mediana, acima da cartilagem tireoide, h&a aproximadamente 7 anos, que apresentou aumento de
volume h& cerca de 2 anos. No exame fisico observava-se um nodulo de consisténcia cistica,
movel a degluticdo e a protrusdo da lingua. Com base no exame fisico, suspeitou-se de CDT.

Realizou exérese do cisto no dia 08/04/2019, por meio da cirurgia de Sistrunk. O
resultado anatomopatol6gico macroscépico confirmou a presenca de CDT de 6 gramas, medindo
2,8 x 2,3 x 2,0 cm, associado ao 0sso hioide. A analise microscopica (Quadro 1) identificou a
presenca de epitélio escamoso e respiratdrio se alinhando aos espacos cisticos ao redor de tecido
tireoidiano, com células foliculares apresentando nucleos grandes com fendas e pseudoinclusdes
(Figura 4). Esta leséo correspondia a um CP, tipo classico, medindo 1,5 cm no maior eixo, sem
invasdo vascular e com margens cirdrgicas livres. O estadiamento patologico foi pT1.

Apbs a cirurgia de Sistrunk foi encaminhado a endocrinologia para parecer quanto a
necessidade de tireoidectomia total complementar, iodo radioativo (131l) e terapia supressiva
com levotiroxina. Estava bem e sem queixas. No exame fisico verificou-se que a tireoide era
palpavel, de tamanho normal, com consisténcia fibroelastica e sem nodulagdes. Na tomografia
computadorizada (TC) e ultrassonografia (USG) cervicais a glandula tireoide apresentava-se com

forma, contornos, dimensdes e coeficiente de atenuagdo normais, sem qualquer evidéncia de
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nodulos. A radiografia de torax e os exames de funcédo tireoidiana também se mostraram sem
alteracgdes.

ApoOs revisdo da literatura médica sobre o assunto, optou-se por utilizar os critérios de
Wood et al (WOOD, 2018) para classificacdo de risco. O paciente foi classificado como de baixo
risco por apresentar no CDT um CP do tipo classico, medindo 1,5 cm no maior eixo, sem invasdo
vascular e com margens cirurgicas livres, tireoide normal na USG e TC e sem evidéncia clinica
ou de imagem de acometimento de linfonodos cervicais (Figura 5). Sendo assim, a cirurgia de
Sistrunk isolada foi considerada suficiente no momento, e 0 manejo da tireoide serd expectante e
vigilante, com USG cervical anual, e reavaliacdo da conduta frente ao surgimento de lesbes
suspeitas.

Quadro 1 — Imagens histopatoldgicas e analise microscopica
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Fonte: Elaborado pelo Autor (2020)

Figura 1,2 e 3. Observam-se espagos cisticos preenchidos por neoplasia de arquitetura papilar com material coloide
focalmente.

Figura 4. Em grande aumento, notam-se ntcleos claros com fendas e presenca de pseudoinclusdes.

DISCUSSAO

O diagnostico diferencial de massas cervicais da linha média compreende lesdes
congénitas, neoplésicas benignas ou malignas e inflamatdrias. Como exemplo de lesdes

congénitas temos: CDT, tireoide ectopica, cisto dermdide e laringocele; lesdes neoplasicas
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benignas ou malignas: neoplasia da tireoide, metastases de tumores de orofaringe, laringe e
tireoide, lipoma, linfoma, CCDT; lesdes inflamatdrias: adenite bacteriana, viral ou granulomatosa
(VELOSO-TELES, 2012).

Em 1911, foi relatado o primeiro caso de CCDT, sendo considerado uma entidade rara
com cerca de 250 casos publicados na literatura mundial até o ano de 2017 (ALATSAKIS, 2018;
STURNIOLO, 2017). A media de idade dos pacientes é proxima da quarta década de vida,
similar ao caso relatado (ALATSAKIS,2018).

Em relacdo a origem do CCDT ha atualmente duas teorias descritas na literatura. A teoria
mais aceita, chamada de teoria “de novo”, descreve o processo etiologico do carcinoma a partir
do seu desenvolvimento primario no tecido tireoidiano ectopico presente no CDT. Corroboram
essa teoria o predominio do CP, assim como ocorre no carcinoma primario da glandula tireoide, e
o fato de ndo haver nenhum relato na literatura de carcinoma medular em CDT, uma vez que as
células parafoliculares ou células C tém origem embrioldgica distinta (Tabela 1 e Tabela 2)
(GORDINI, 2015; MENDERICO JR, 2018; STEIN 2017). Outros autores defendem a teoria
metastatica, segundo a qual o CCDT seria uma metastase de tumor primario presente na tireoide
(GORDINI, 2015; MENDERICO JR, 2018; SUDHARSANAN, 2017).

Tabela 1 - Tipos de Carcinomas encontrados em Cistos do Ducto Tireoglosso.

Tipo Histoldgico Percentual
Carcinoma Papilifero 92.1
Carcinoma Folicular 1.2
Carcinoma Escamoso 4.3
Carcinoma Mucoepidermoide 0.6
Carcinoma Adenoescamoso 0.6
Carcinoma Papilifero e Escamoso 1.2

Fonte: Adaptado de Rayess et al (RAYESS, 2017)

Tabela 2 - Incidéncia relativa dos tipos de Carcinomas de Tireoide. (Continua)
Tipo Histoldgico Percentual

Carcinoma Papilifero 84

Carcinoma Folicular 2

Carcinoma Medular 4

Tabela 2 - Incidéncia relativa dos tipos de Carcinomas de Tireoide. (Concluséo)
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Tipo Histolégico Percentual
Carcinoma Indiferenciado 6
Carcinoma Anaplasico 1
Carcinoma de Células de Hurthle 2
Outros 1

Fonte: Adaptado de Fagin et al (FAGIN, 2016)

O CCDT habitualmente se manifesta como uma massa cervical assintomatica, como foi
reportado por Rayess et al. (2017) em 95,1% dos 164 casos analisados. A diferenciacdo entre
CDT benigno e maligno com base em achados clinicos é extremamente dificil e a maioria dos
casos sdo encontrados incidentalmente no estudo anatomopatolégico do cisto. No entanto, podem
sugerir malignidade a presenca de massa de crescimento acelerado, fixa, irregular, endurecida,
associada a queixas de disfonia, disfagia e perda de peso (AKRAM, 2016; ALATSAKIS, 2018;
TRISTAN, 2014). O caso relatado apresentou-se como massa cervical assintomatica, quadro
classico de CDT.

A USG cervical é o método de escolha na avaliacdo inicial das massas cervicais por ser de
baixo custo, acessivel, isenta de radiacdo e poder guiar a PAAF. O CDT geralmente se apresenta
como uma imagem anecoéica bem circunscrita ou pode se apresentar como uma imagem pseudo
solida, se houver contetdo proteico no fluido do cisto (SRIVANITCHAPOOM, 2017).

A suspeita de CCDT se faz presente quando ha identificacdo das seguintes caracteristicas
a USG: éareas de lesdo mural na parede do cisto, com demonstracdo de fluxo no Doppler
(HOGGINS, 2017), associadas ou ndo a microcalcificagdes; septacdo dentro do cisto; invaséo da
parede do cisto por tumor ou linfonodos cervicais suspeitos (AKRAM, 2016;
SRIVANITCHAPOOM, 2017).

A PAAF é um procedimento relativamente simples, com baixa taxa de complicac@es que,
se realizada no pré-operatorio, contribui para o diagndstico diferencial das massas cervicais,
planejamento cirurgico e aconselhamento do paciente. No entanto, a acuracia reportada da PAAF
em CDT foi 53% e a taxa de exames falso negativos foi de 47%, devido a hipocelularidade do
conteddo cistico (SRIVANITCHAPOOM, 2017). A realizacdo rotineira da PAAF geralmente ndo
é indicada tendo em vista a raridade de malignidade no CDT (cerca de 1%). No entanto, caso a
USG ou TC mostrem imagem suspeita de malignidade, faz-se necessaria a PAAF, uma vez que
cerca de 50% dos casos de CCDT podem ser identificados pelo método (AKRAM, 2016).

A abordagem cirdrgica inicial é sempre o procedimento de Sistrunk. Existe falta de
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consenso na literatura sobre a necessidade de complementacdo com a tireoidectomia total,
esvaziamento de linfonodos cervicais, complementacdo com **!l e terapia supressiva com
levotiroxina. Uma vez que CCDT é uma patologia relativamente rara, ndo foram conduzidos até o
momento estudos clinicos randomizados ou estudos multicéntricos. Sendo assim, as
recomendacdes da literatura sdo baseadas em relatos de casos e séries de casos (RAYESS, 2017).

Enquanto alguns autores consideram que o procedimento de Sistrunk seja suficiente na
maioria dos casos de CCDT, outros recomendam a realizagdo rotineira da tireoidectomia total
devido a elevada incidéncia de CP ou carcinomas mistos na tireoide. A justificativa para a
realizacdo da tireoidectomia total seria a concomitancia de malignidade na tireoide, a utilizagéo
do **'1 como terapia adjuvante e a possibilidade de utilizar a dosagem sérica da tireoglobulina
como um marcador tumoral no seguimento destes pacientes (RAYESS, 2017; ALATSAKIS,
2018).

O percentual de malignidade na tireoide € variavel na literatura e abordagens cirdrgicas
tendem a ser mais agressivas nos estudos cujos percentuais sao mais elevados. (WOOD, 2018)
Bakkar et al (2016) (n = 19) encontrou malignidade concomitante na tireoide em 62%, Hartl et al
(2009) (n = 18) e Chrisoulidou et al (2013) (n = 6) também encontraram percentuais elevados: 56%
e 66%, respectivamente. Por outro lado, a série de Plaza et al (2006) (n = 5) e Miccolli et al
(2004) (n = 18), demonstraram uma incidéncia menor, 20% e 33%, respectivamente.

A revisdo sistematica de Rayess et al (2017) incluiu um total de 98 artigos e um nimero
expressivo de pacientes (n = 164), representando a maior revisao ja feita sobre o assunto. Neste
estudo, 61% dos pacientes realizaram tireoidectomia total e destes, apenas 23,4% tiveram
malignidade da tireoide concomitantemente ao CCDT. No entanto, 39% dos pacientes analisados
neste estudo ndo foram submetidos a tireoidectomia total. Sendo assim, considerando 0 nimero
total de casos estudados, apenas 14% dos pacientes tiveram malignidade concomitante na tireoide,
percentual este que tende a ter maior acuracia do que os relatados em séries com casuistica
reduzida.

Vale ressaltar que estudos de autdpsia indicam a presenca de carcinomas ocultos em até
10% dos casos, indicando que nem todos os carcinomas ocultos sdo clinicamente relevantes
(WOOD, 2018).

A tireoidectomia total pode apresentar complicagdes como lesdo do nervo laringeu
recorrente, hipoparatireoidismo pos-cirdrgico transitorio ou permanente e hematomas na incisao
cirurgica. Estudos apontam menor percentual de complicacdes em cirurgides de alto volume
(>100 tireoidectomias por ano). No entanto, cerca de 80% das tireoidectomias sdo praticadas por

cirurgides de baixo (<10 casos por ano) e médio volume (10-100 casos por ano) (FAGIN, 2016).
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Alguns autores propdem uma abordagem cirurgica individualizada, baseada em grupos de
risco. Desta maneira, o procedimento de Sistrunk isolado seria suficiente em pacientes cuja
tireoide € normal clinica e radiologicamente, em pacientes de baixo risco (< 45 anos e sem
historia prévia de exposicdo a radiacdo) e portadores de tumores de baixo risco (< 4 cm, sem
invasdo de partes moles, sem metastases em linfonodos ou a distancia e sem histologia agressiva)
(RAYESS, 2017). A taxa de cura para CCDT tratado pelo procedimento Sistrunk € superior a 95%
(THARMABALA, 2013).

Metéstases para linfonodos cervicais sdo incomuns e desta maneira 0 esvaziamento
cervical profilatico ndo estaria indicado na auséncia de linfonodos palpaveis ou linfonodos
suspeitos detectados a USG (WOOD, 2018).

O uso do I apés a tireoidectomia total também é controverso. Heshmati et al (1997) e
Bakkar et al (2016) consideram que o **I deve ser realizado ap6s a tireoidectomia total somente
se malignidade for encontrada na tireoide. J& Kennedy et al (1998) prop6s que a tireoidectomia

total sempre deve ser realizada seguida de *!I,

independentemente da identificacdo de
malignidade na tireoide. Rayess et al (2017) concluiram haver pouco beneficio no uso do **'1 no
caso de o CCDT ser restrito ao cisto, sem extensdo além da parede do mesmo, com margens
cirurgicas livres, sem suspeita de metastases e sem malignidade concomitante na tireoide.
Importante ressaltar que, por se tratar de patologia rara, ndo ha estudos clinicos
randomizados comparando diferentes tratamentos para 0 CCDT. No entanto, Wood et al (2018)
propuseram um fluxograma de manejo do CCDT (Figura 5), baseado na literatura atual e na
experiéncia do autor. Neste fluxograma, o autor classifica os pacientes entre baixo risco e alto
risco dependendo de critérios anatomopatoldgicos do tumor no cisto. Nos casos de baixo risco, a
cirurgia de Sistrunk isolada sem tireoidectomia poderia levar a cura. O autor recomenda que a
possibilidade de tireoidectomia seja discutida com o paciente, uma vez que ha um riso de 20% de
malignidade concomitante na tireoide. Se a op¢ao for monitorar a tireoide, os pacientes devem ser
seguidos com US cervical anual. Caso o CCDT seja diagnosticado antes da cirurgia, a tireoide
deve ser investigada com US e deve-se realizar PAAF de lesfes suspeitas na tireoide. Uma vez
confirmada malignidade concomitante na tireoide, a tireoidectomia deve ser realizada

131|

concomitante a cirurgia de Sistrunk. O autor considera caso as caracteristicas do

anatomopatoldgico do tumor da tireoide do tumor no CDT assim o justifiquem.
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Figura 5 - Estratificacdo de risco e decisdo terapéutica.
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Fonte: Adaptado de Wood et al (WOOD, 2018)
PAAF: puncéo aspirativa por agulha fina. **I: iodo radioativo. CT: cancer de tireoide. CCDT: carcinoma do cisto do
ducto tireoglosso.

CONCLUSAO

O CCDT ¢é uma patologia rara que deve ser considerada no diagnostico diferencial de
massas cervicais da linha média. Na maioria dos casos, o diagndstico é feito a partir do estudo
anatomopatol6gico apos intervencao cirtrgica no CDT. Os estudos até 0 momento consistem em
relatos de casos, séries de casos e revisdes sistematicas.

N&o ha estudos clinicos randomizados comparando diferentes tratamentos para o CCDT
que fornecam diretrizes baseadas em evidéncias e ainda ha controvérsia quanto a extenséo do

tratamento cir(irgico e necessidade de tratamento complementar como o **!1.

Porém, segundo a
literatura, o tratamento padréo € a cirurgia de Sistrunk, geralmente curativa nos casos de baixo
risco. Procedimentos mais invasivos, como a tireoidectomia total e o *!1, costumam ser indicados
em casos de alto risco com malignidade na tireoide comprovada, denotando a importancia de se
identificar com seguranca os pacientes de alto risco.

Baseado na literatura atual e na experiéncia do autor, Wood et al. (2018) propuseram uma

padronizacdo do tratamento através de um fluxograma que classifica o risco e direciona a
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terapéutica. Os casos de baixo risco, como o0 caso relatado, seriam tratados de maneira

conservadora com a cirurgia de Sistrunk seguida de vigilancia continua da tireoide com US.
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