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Abbildung 1.

Die Sonographie zeigt einen

20 x 10 mm grossen, echo-
reichen Knoten am Ubergang
vom oberen Drittel zu den
unteren zwei Dritteln des linken
Schilddriisenlappens.

Fallbeschreibung

Die jetzt 34jdhrige Hausfrau und Mutter zweier
Tochter ist seit 1994 in gelegentlicher Behand-
lung wegen Atemwegsinfektionen. Beratungs-
anlass am 13.9.1999 sind Menstruations-
storungen. Der behandelnde Gynékologe ver-
mutet als Ursache eine Schilddriisenstérung,
die abgeklart werden sollte. Bei der klinischen
Untersuchung werden keine besonderen Be-
funde erhoben, insbesondere sind die Palpa-
tion der Schilddriise, die Schluckverschieblich-
keit sowie die Lymphdriisenkompartimente un-
auffillig. Die Laborbefunde wie Blutbild, Krea-
tinin, Harnsdure, Leberwerte, Triglyzeride und
Cholesterin sind normal. Normal sind auch die
Schilddriisenparameter: TSH basal EIA 1,82
plU/ml (0,35-4,5 plU/ml), FT; EIA 3,29 pg/ml
(2,0-4,2 pg/ml), FT4 EIA 1,18 ng/dl (0,8-1,75
ng/dl). Mit einem Anti-TPO-AK <30 UC/ml
(normal <60 UC/ml) ist ein Autoimmunprozess
ausgeschlossen. Sonographisch ist der rechte
Schilddriisenlappen unauffillig, links findet
sich im oberen Drittel ein solider, echoreicher
Knoten von 10 mm Durchmesser (Abb.1). Die
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Szintigraphie ergibt einen nicht speichernden
Knoten. Der Kalzitonin-Spiegel ist mit 200 pg/
ml deutlich erhéht (normal <4,6 pg/ml). Am
3.10.1999 erfolgt die stationdre Einweisung
unter der Verdachtsdiagnose eines medullaren
Schilddriisenkarzinoms. Nach histologischer
Sicherung wird eine Thyreoidektomie und
«neck dissection» links vorgenommen. Einord-
nung: pT2 C4 NO MO G2. Immunhistochemisch
exprimieren die Tumorzellen Kalzitonin (Abb.
2). Die Analyse des RET-Protoonkogens (rear-
ranged during transfection) — eines Gens fiir
eine Tyrosinkinase, dessen Mutationen und
Rearrangements beim papilliren und me-
dulliren Schilddriisenkarzinom eine wichtige
Rolle spielen — ergab keine der in der Literatur
beschriebenen, C-Zell-Karzinome-auslosenden
Mutationen in den Exons bleibt 10, 11 und 13
(Labor Breustedt, Schulte & Partner, Hamburg).
Damit kann das Vorliegen eines hereditdren
medulliren Schilddriisenkarzinoms ausge-
schlossen werden.

Es handelt sich vielmehr um ein sporadisches
medulldres Schilddriisenkarzinom.
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Abbildung 2.
Tumorzellen exprimieren
Kalzitonin.

Kommentar

Das medulldre Schilddriisenkarzinom (medul-
lary thyroid carcinoma = MTC) macht 5-10%
aller bosartigen Tumore der Schilddriise aus
[3]. In dieser mittelgrossen Stadtrand-Praxis
wurden in 16 Jahren 2 medulldre MTC gefun-
den (Praxisnenner 1400 Patienten / Quartal).
80% der medulliren Schilddriisenkarzinome
sind sporadisch, 20% hereditédr. Die 5-Jahres-
Mortalitédt betrdgt bei medulldren Karzinomen,
die die Kapsel iiberschritten haben oder bereits
metastasiert sind, 50-70%.

Das MTC geht von den parafollikuldren kalzi-
toninproduzierenden C-Zellen aus. Nach neuen
immunhistochemischen Untersuchungen bil-
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det eine Untergruppe normaler parafollikuldrer
Zellen Somatostatin. Kiirzlich wurden Soma-
tostatin-Rezeptortypen 1-5 im medulldren Kar-
zinom gefunden [5]. Das im histologischen
Schnitt sichtbare Amyloid ist ebenfalls ein Pro-
dukt des Kalzitonin-Gens. Neben dem Tumor-
marker Kalzitonin produziert das MTC auch
CEA, das zu einer Gen-Familie gehort, die 29
verschiedene Gene auf Chromosom 19 q 13,2
hat.

Die spezielle Problematik liegt bei der Deutung
eines (kalten) Schilddriisenknotens in einer
normalgrossen Schilddriise. Peccin et al. [6]
sind der Frage nachgegangen, ob sich die So-
nographie zur Diagnostik von Krebs in Schild-
driisenknoten  eignet:  Mikroverkalkungen
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waren hoch spezifisch fiir Schilddriisenkrebs,
fanden sich aber nur in der Hélfte der bosarti-
gen Tumoren. Die Bedeutung der Sonographie
liegt in der Selektion von Knoten fiir eine Fein-
nadelpunktion (FNP) oder fiir eine Operation,
wenn die FNP ohne sichere Aussage ist.

Beim Nachweis eines kalten Knotens der
Schilddriise sollte das Kalzitonin bestimmt
werden. Brauckhoff et al. untersuchten den
postoperativen Abfall des Kalzitonins in Rela-
tion zum préaoperativen Befund und zum Tu-
morstadium. Die vorliegende Patientin, bei
der sich der Kalzitonin-Spiegel innerhalb von
24 Stunden postoperativ normalisierte und bis
heute normal geblieben ist, gehort zur Gruppe
A [2]. Allerdings hat sich ein generelles Kalzi-
tonin-Screening wegen der Seltenheit des MTC
bei Patienten mit Knotenstrumen bisher nicht
durchsetzen konnen, hétte aber gerade beim
medulldren Karzinom eine sehr hohe Sensibi-
litdt und Spezifitidt. Wird die Diagnose postope-
rativ anhand der Histologie gestellt, folgt die
molekulargenetische Diagnostik zur Unter-
scheidung des familidren MTC vom MEN-Syn-
drom.

Das Phdochromozytom bildet zusammen mit
dem MTC die multiple endokrine Neoplasie Typ
2 (MEN 2). Sie umfasst drei autosomal-domi-
nant vererbte, klinisch unterschiedliche Syn-
drome. Thnen allen ist gemeinsam, dass bei-
nahe alle Patienten ein medulldres Schilddrii-
senkarzinom entwickeln. Inzwischen wurden

Literatur

1061

Schweiz Med Forum Nr. 44 30. Oktober 2002

auch beim sporadischen MTC in gut 40% der
Félle somatische Mutationen in Exon 11 und
Exon 16 des RET-Protoonkogens nachgewiesen
[4].

In der Nachsorge ist auf Metastasen zu achten:
Der Tumor breitet sich in zentralen, zervikalen
und oberen mediastinalen Lymphknoten aus.
Ist er grosser als 2 cm im Durchmesser, haben
50% der Patienten bereits Lymphknotenmeta-
stasen. Danach werden Leber, Knochen und
Lunge befallen. Die Kompartment-orientierte
Nachuntersuchung umfasst Sonographie, Com-
putertomographie und Magnetresonanztomo-
graphie.

Der bisherige Verlauf bei unserer Patientin be-
stétigt, dass ein kleines intrakapsuldres me-
dulldres Karzinom eine sehr gute Prognose hat.
In diesem Fall wog es 2 g, war 2,5 cm gross und
hatte eine Erhohung des Kalzitoninspiegels von
200 pg/ml zur Folge.

Der Fall zeigt, dass der sonographierende, en-
dokrinologisch interessierte Hausarzt Patien-
ten mit Schilddriisenknoten in Zusammenar-
beit mit dem Spezialisten schnell und optimal
betreuen kann.
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