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Resumo

Uma massa cervical unilateral em idade pediatrica envolve um extenso diagnédstico diferencial. Destaca-se o carcinoma papi-
lar da tiroide, que apesar de raro na populagao infantil, é a neoplasia endécrina mais frequente, representando cerca de 0,5
a 1,5% de todos os tumores pediatricos. Descreve-se o caso clinico de uma adolescente com uma manifestagao atipica de
microcarcinoma multifocal papilar da tiroide. A patologia apresentou-se através de uma massa cervical unilateral, indolor, com
crescimento indolente, sem alterag@es fisicas, analiticas (exceto aumento do anticorpo anti-tiroglobulina) ou ecogréficas da
glandula tiroideia. O baixo indice de suspei¢do da doenga levou a que o diagnédstico fosse revelado pelo resultado do exame
anatomopatoldégico da massa cervical, com posterior dete¢do de dois micronddulos tiroideus, infracentimétricos. Relembra-se,
através deste caso clinico, a elevada incidéncia da metastizagdo ganglionar quistica do carcinoma papilar da tiroide nos extre-
mos da idade, podendo ser a Unica manifestagdo da doenga, o que exige um elevado nivel de alerta.
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Abstract

A unilateral cervical mass requires extensive differential
diagnosis, particularly for papillary thyroid carcinoma,
which is rare in the paediatric population, but is still the
most frequent endocrine neoplasm (between 0.5 and
1.5% of all paediatric tumours). The case described con-
cerns an adolescent with an atypical manifestation of
multifocal papillary thyroid microcarcinoma. The dise-
ase presented with a unilateral neck mass, with indolent
growth and no physical, laboratory (except elevated
antithyroglobulin antibodies) or echographic abnorma-
lities of the thyroid gland. The low index of suspicion
led to the diagnosis only being made with the results of
the pathologic study of the neck mass and subsequent
detection of two subcentimetre-sized thyroid nodules.
This clinical report is a reminder of the high incidence of
cystic ganglion metastasisation of papillary thyroid car-
cinoma at age extremes, which may be the only disease
manifestation, requiring a high level of suspicion.
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Introducao

Na populagdo pediatrica, o diagndstico diferencial de
uma massa cervical unilateral é invariavelmente extenso,
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compreendendo patologias congénitas e adquiridas.!
Uma entidade que deve ser relembrada na investigacdo
diagndstica é o carcinoma papilar da tiroide, que corres-
ponde a neoplasia enddcrina mais frequente (80% das
neoplasias malignas da tiroide).>®

Os carcinomas da tiroide sdo raros na infancia.? Repre-
sentam cerca de 0,5-1,5% de todos os tumores pediatri-
cos, mas sdo o tumor maligno da cabeca e pesco¢o mais
frequente na populagdo jovem.*

O sexo feminino é duas a quatro vezes mais afetado,>® e
a exposicdo a radiagdo parece ter um papel importante
na sua fisiopatologia.**

Nas ultimas décadas, tem-se verificado um aumento da
incidéncia dos carcinomas da tiroide, devendo-se virtu-
almente apenas ao aumento da incidéncia do carcinoma
papilar.2® Este aumento ndo parece real, uma vez que
nao se acompanha de aumento de fatores de risco ou
mortalidade, resultando possivelmente da maior sensi-
bilidade dos métodos de diagndstico, que permitem a
detecdo desta patologia nos estadios iniciais da doenca.?
O facto de se poder apresentar através de um nddulo
tiroideu ou cervical indolor, num doente eutiroideu,
contribui para a existéncia de um grupo importante
de doentes subclinicos, sem diagndstico.® Em 15% dos
casos de carcinoma papilar oculto, a presenca de uma
linfadenopatia poderd ser a Unica manifestagdo clinica.’
Consequentemente, a identificacdo de uma adenopatia
cervical exige sempre a avaliagdo da tiroide, sendo que
frequentemente os tumores primarios sdo demasiado
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pequenos para serem detetados no exame objetivo,
ficando o diagnéstico dependente do estudo analitico e
ecografico da tiroide ou da bidpsia ganglionar aspirativa
ou excisional.

Descreve-se um caso clinico de apresentagdo de micro-
carcinoma papilar da tiroide através de uma massa
cervical unilateral indolor, pretendendo-se assim alertar
para um diagndstico inesperado na auséncia de alte-
ragdes clinicas, analiticas ou imagioldgicas sugestivas,
guando a investigacdo diagndstica favorecia outros diag-
nosticos diferenciais, mais frequentes, nomeadamente
o quisto branquial ou o linfangioma quistico cervical.

Caso Clinico

Adolescente do sexo feminino, de 16 anos de idade, cau-
casiana, sem antecedentes pessoais relevantes, detetou
uma tumefacado cervical lateral esquerda, indolor e sem
limitagdo funcional associada.

Por aumento do volume da massa recorreu a urgéncia
pedidtrica passados cerca de trés meses, altura em
que realizou uma ecografia cervical de partes moles
(Fig. 1), que revelou uma formacgdo quistica complexa,
circunscrita, de contetdo predominantemente liquido,
mas com vegetagdes intraquisticas solidas, com 40 x 27
x 35 mm, localizada na face antero-lateral esquerda do
pescogo, infraparotidea e anterior ao eixo vascular, inde-
pendente da pardtida, da glandula submaxilar homola-
teral e da tiroide. Identificou ainda uma formacao infra-
centimétrica compativel com adenopatia, junto a face
postero-inferior do lobo esquerdo da tiroide, sem alte-
ragcdes evidentes da glandula tiroideia. A doente teve
alta referenciada para a consulta de cirurgia pediatrica.
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Figura 1. Ecografia cervical de partes moles, revelando forma-
¢do quistica complexa, circunscrita, de conteudo liquido, com
vegetacgGes intraquisticas solidas, com 40 x 27 x 35 mm, na face
antero-lateral esquerda do pescogo, infraparotidea e anterior ao
eixo vascular, independente da parétida, da glandula submaxilar
homolateral e da tiroide.

Observada nesta consulta dois meses depois, apresen-
tava a palpagdo uma massa com cerca de 5 cm de maior
diametro, de contornos bem definidos, consisténcia
eldstica, superficie regular, aderente aos planos profun-
dos, indolor. A tiroide ndo era palpavel e ndo apresen-
tava adenomegalias locorregionais.

Perante o quadro clinico colocaram-se as hipdteses
de diagndstico de linfangioma quistico cervical, quisto
branquial, quisto broncogénico, quisto dermoide, quisto
do canal tireoglosso, adenopatia viral reativa, tiroide
ectdpica, carcinoma da tiroide, linfoma e laringocelo.
Entre a investigacdo realizada destaca-se hemograma e
funcdo tiroideia dentro dos parametros da normalidade,
anti-tiropexidade (anti-TPO) negativo (< 10 U/mL) e anti-
-tiroglobulina (anti-TG) elevado (45 U/mL) e alfa-feto-
proteina sem alteragdes face aos valores de referéncia.
As serologias virais revelaram citomegalovirus (CMV)
com imunoglobulina (Ig) G positiva e IgM negativa,
Bartonella com 1gG e IgM negativas, virus Epstein-Barr
(EBV) com IgG positiva e IgM negativa, toxoplasmose
com IgM negativa. A radiografia de térax ndo tinha alte-
ragdes clinicamente relevantes.

Apos sete meses de recusa da cirurgia, durante os quais
se verificou um aumento do volume da massa, a doente
foi submetida a excisdo total da massa cervical esquerda
e da adenopatia regional. A massa, de natureza quistica,
localizada no bordo anterior do musculo esternocleido-
mastoideu esquerdo, foi aspirada intra-operatdériamente,
apresentando contetldo liquido amarelo citrino e poste-
riormente sangue. Dissecaram-se as estruturas cervicais,
com identificacdo e laqueacdo de vaso arterial e de veia
comunicante com a veia jugular interna. A cirurgia decor-
reu sem intercorréncias e a doente teve alta ao terceiro
dia de pds-operatdrio, clinicamente bem e sem queixas.
A analise anatomopatoldgica evidenciou uma metdstase
ganglionar quistica de carcinoma papilar da tiroide e
ganglio linfatico com aspetos reacionais inespecificos. O
liquido foi submetido a exame bacteriolégico e anato-
mopatoldgico, ambos sem alteragdes.

Passado cerca de um més, identificaram-se ecografica-
mente dois micronddulos no lobo esquerdo da tiroide,
contiguos, com 3 e 10 mm, pelo que a doente foi sub-
metida a tiroidectomia total e esvaziamento ganglionar
esquerdo (NII, NI, NV e do vértice do triangulo cervical
posterior esquerdo).

O resultado anatomopatoldgico revelou um carcinoma
papilar moderadamente diferenciado, sem crescimento
extraganglionar, sem invasdo do lobo contralateral, sem
invasdo linfovascular ou perineural. Dos 49 ganglios
excisados, 22 apresentavam células tumorais. O estadio
do tumor, segundo a classificagdo TNM, foi definido

como T4N1bMx.
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A doente iniciou terapéutica com iodo radioativo cerca
de dois meses depois da cirurgia, mantendo-se, seis
meses depois, assintomatica e sem sinais de recidiva.

Discussao

Perante uma massa cervical unilateral em idade pediatrica
é importante colocar varias hipdteses de diagndstico.
Considerando as hipdteses colocadas e integrando a
histéria clinica, o exame objetivo e os exames com-
plementares, poderiam excluir-se os diagndsticos de
adenopatia viral reativa, que se manifesta por quadros
agudos, com adenopatias pequenas, moles e bilaterais,
quisto do canal tireoglosso, que é uma massa central,
laringocelo, que é uma massa composta por ar e ndo por
liquido, e tiroide ectdpica pois as caracteristicas ecogra-
ficas eram incompativeis.!

Um linfoma ou um carcinoma da tiroide seriam menos
provaveis, pela auséncia de sinais / sintomas e de altera-
¢Oes desta glandula. No entanto, ndo se podiam excluir,
pelo facto de apresentarem crescimento indolente, fre-
guentemente subclinico e sem alteragbes analiticas ou
ecograficas significativas.® O quisto broncogénico tam-
bém ndo seria o diagndstico mais provavel, uma vez que
a sua apresentagdo cervical é rara e o linfangioma cervi-
cal quistico, apesar de compativel com as caracteristicas
da massa, surge habitualmente mais precocemente.!
Assim sendo, as hipdteses de diagndstico mais prova-
veis, tendo em conta a localizacdo da massa, as carac-
teristicas ecograficas, a idade da doente e a histdria
natural da doenga seriam as de quisto branquial e de
quisto dermoide.

O diagnodstico anatomopatoldgico inesperado exigiu a
rapida referenciagdo e tratamento da doente, levando
posteriormente a detecdo de dois microcarcinomas
papilares no lobo esquerdo da tiroide.

Realga-se que a maioria dos carcinomas papilares (87%),
diagnosticados nos EUA entre 1988 e 2002, mediam
dois centimetros ou menos e em 49% dos casos mediam
menos de um centimetro.>®

De facto, um rastreio populacional japonés com ecografia e
bidpsia aspirativa por agulha fina, identificou uma prevalén-
cia de 3,5% de carcinomas da tiroide, em 75% dos casos com
tamanho igual ou inferior a 1,5 cm, em mulheres sauddveis
mas todas com idade superior a 30 anos.® Mais estudos sdo
essenciais para compreender se estes carcinomas papilares
infracentimétricos, subclinicos, na auséncia de metastases,
exigem uma atitude interventiva ou se podem ser interpre-
tados como um achado normal.>®

A metastizagdao ganglionar é mais frequente nos extre-
mos de idade, com incidéncias entre os 25-60%.%¢ Nas
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criangas com carcinoma papilar da tiroide, a incidéncia
da metastizagdo ganglionar é ainda maior, manifes-
tando-se em 40-90% na altura do diagndstico.>®
Existem varios mecanismos em estudo que pretendem
explicar a metastizacdo ganglionar, sendo consensual
que a linfangiogénese, com formagdo de novos vasos
linfaticos a partir de outros preexistentes, promove
a disseminagdo de células tumorais e, consequente-
mente, a metastizagdo ganglionar. Esta associa-se a
vdrios fatores de crescimento endotelial vascular como
VEGF-C,>* VEGF-D¥ e a vérias mutagBes genéticas que
também foram ligadas aos carcinomas da tiroide, como
a mutacdo RAS,® a BRAF*'! ou o rearranjo RET/PTC,3!
estando correlacionados com a invasao extratiroideia e
a metastizacdo ganglionar.

A metastizagdo ganglionar ocorre geralmente de forma
sequencial e sistematica, no sentido dos linfaticos pro-
ximais para os distais ao tumor primario. No carcinoma
papilar da tiroide o compartimento ganglionar mais
frequentemente envolvido é o central,®*** porém o
compartimento lateral ipsilateral é quase igualmente
afetado.’> Os compartimentos lateral contralateral e
mediastinico sdo geralmente envolvidos com a progres-
sdo da doencga.!?

Contrariando a metastizacdo sequencial, em alguns
estudos detetaram-se metdstases ganglionares laterais
ou mediastinicas na auséncia de envolvimento do com-
partimento central (skip metastasis), o que sugere a
existéncia de uma via direta de metastizacdo ganglionar
para estes compartimentos.t**

O diagndstico desta patologia foi revolucionado pela
combinagdo da ecografia com a bidpsia aspirativa por
agulha fina, alcangando elevadas taxas de sensibilidade
e especificidade.>*1516

O tratamento cirdrgico do carcinoma papilar envolve a
tiroidectomia e a linfadenectomia, quer profilatica quer
terapéutica.>® A tiroidectomia total é defendida tanto
pelas escolas europeias como pelas americanas, para
carcinomas supracentimétricos.®® A linfadenectomia
profildtica do compartimento central é um tema contro-
verso, mas a linfadenectomia terapéutica esta sempre
recomendada.’

O tratamento ablativo com lodo-131 (**!l) estd reco-
mendado em todos os doentes com menos de 45 anos,
independentemente do estadio da doenga, sendo eficaz
na destruicdo de micrometdastases.>®17:18

O prognéstico dos doentes ap0ds tiroidectomia e iodote-
rapia é geralmente bom, registando-se sobrevidas entre
86-98% aos 10 anos.®'® As metdstases clinicamente
evidentes do compartimento lateral associam-se a um
maior risco de recorréncias. No entanto, nas criangas,
ndo parecerem influenciar o progndstico.®
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O QUE ESTE CASO ENSINA

e Uma massa cervical unilateral exige um extenso diagndstico
diferencial, ajustado a idade da crianga, sendo habitualmente uma
massa benigna.

e Deve ser feita uma investigagdo abrangente das diversas
hipoteses, apoiada em exames complementares de diagndstico,
antes de avangar para um tratamento cirurgico.

e Perante uma massa cervical, mesmo que unilateral, deve ser
colocada a hipétese de carcinoma papilar da tirdide.

e Devemos considerar a hipétese de carcinoma papilar da tiréide
na presen¢a de uma massa cervical, mesmo sem alteragdes
tiréideas associadas, dada a elevada prevaléncia da metastizagdo
ganglionar quistica nos extremos da idade.

e Apds o diagndstico histoldgico, exige-se uma rapida orientagdo
clinica de forma a programar o tratamento, tanto cirirgico como
L ablativo com iodo-131.
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