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Fehler in der ontogenetischen Entwicklung

Kuckucksel in scheinbar banalem
Befund einer medianen Halszyste

Christof Andres Burkart, André Arnoux, Caroline Bourgau

Klinik fir HNO, Hals- und Gesichtschirurgie, Kantonsspital Aarau

Fallbericht

Anamnese

Ein 44-jahriger Patient stellte sich zur Beurteilung
einer drei bis vier Wochen vor Erstkonsultation aufge-
tretenen zervikalen Schwellung in unserem Hals-Na-
sen-Ohren-Ambulatorium vor. Bis auf die Schwellung
gab er keinerlei Beschwerden an. In der persénlichen
Anamnese wurden eine arterielle Hypertonie sowie
ein Status nach Nikotinkonsum von kumulativ fiinf
Pack years mit Stopp vor fiinf Monaten erhoben.

Status

Die klinische Untersuchung zeigte eine ungefahr
2 bis 3 cm grosse, weiche, bei Palpation indolente, zur
Unterlage hin leicht verschiebliche Schwellung para-
median links auf Hohe des Kehlkopfs. Der tibrige Hals-
Nasen-Ohren-Status war unauffallig.

Abbildung 1: Magnetresonanztomographie: T1-gewichtetes,
fettunterdriicktes, kontrastmittelverstarktes Bild mit zystisch-
solider Raumforderung links paramedian.
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Befunde

Sonographisch stellte sich die Raumforderung mit
einem Durchmesser von 3 cm im Vergleich zur Umge-
bung hypoechogen und mit scharfer Begrenzung dar.
Des Weiteren zeigte sich linksseitig inhomogen struk-
turiertes Schilddriisengewebe ohne abgrenzbare fokale
Pathologie. Der librige zervikale Ultraschallbefund war
bland. Bei Verdacht auf eine mediane Halszyste wurde
eine Feinnadelpunktion der Raumforderung durch-
gefiihrt. Das Feinnadelaspirat war zu vereinbaren mit
einer Halszyste, zeigte aber auch Hinweise auf ein pa-
pillares Schilddriisenkarzinom. T3, T4 und das TSH wa-
ren normwertig.

In der Magnetresonanztomographie (Abb. 1) des Halses
zeigte sich eine zystisch-solide Raumforderung para-
median links anterior des Os hyoideum.

Das weitere Staging mittels PET-CT (Abb. 2) ergab bis
auf die malignomsuspekte Liasion paramedian links
keine weiteren auffilligen Befunde, insbesondere zeigte
sich keine FDG-Positivitat in der Schilddriise.

Diagnose

Es wurde die Diagnose einer medianen Halszyste mit
dem zytologischen Verdacht auf eine Metastase eines
papilldren Schilddriisenkarzinoms gestellt.

Therapie

Zur histologischen Diagnosesicherung erfolgte die
Zysten- und Hyoidkorperresektion. Wie zytologisch ver-
mutet, konnten histologisch in der medianen Hals-
zyste Anteile eines papilldren Schilddriisenkarzinoms
nachgewiesen werden. Trotz des unauffilligen PET-CT
und der blanden Schilddriisenparameter konnte ein
Mikrokarzinom der Schilddriise nicht ausgeschlossen
werden. Aus diesem Grund wurden zeitnah eine totale
Thyreoidektomie und eine selektive Neck-Dissection
des zentralen Kompartiments durchgefiihrt. Histo-
logisch zeigten sich im Thyreoidektomieprdparat ein
papilldres Schilddriisenkarzinom von 0,25 cm Grosse
am linken Oberpol sowie ein mikrofollikuldres Ade-
nom von 0,5 cm Grosse im rechten Schilddriisen-
lappen. Die mitresezierten Lymphknoten waren alle
tumorfrei. Als Hormonersatz wurde eine Therapie mit
Levothyroxin 0,1 mg begonnen.
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Abbildung 2: Positronen-Emissions-Tomographie: FDG-
Anreicherung der sich im Low-dose-CT manifestierenden,
ca. 3,0 x 1,6 cm grossen, zentral leicht hypodensen Raum-
forderung paramedian links anterior des Os hyoideum
sowie des Larynx.

Verlauf

Im interdisziplindren Tumorboard wurde beschlossen,
den Patienten im Anschluss einer Radiojod-Therapie
zuzufihren.

EinJahr postoperativ zeigten sich sowohl sonographisch
als auch szintigraphisch und laborchemisch (Thyreo-
globulin) keine Hinweise fiir ein Rezidiv oder fiir Meta-
stasen. Die ndchste Tumorszintigraphie ist fiir Dezem-
ber 2015 (zwei Jahre postoperativ) vorgesehen.

Diskussion

In der Ontogenese durchlduft die Schilddriise eine
Wanderung vom Zungengrund nach kaudal unter Bil-
dung des Ductus thyreoglossus, der in der 7. Embryo-
nalwoche atrophiert. Bei Ausbleiben der Wanderung
der medialen Schilddriisenanlage oder bei inkomplet-
tem Verschluss des Ductus thyreoglossus kann es mit
einer Priavalenz von 1:10 000 zur Bildung von ektopem
Schilddriisengewebe kommen, das dieselben Eigen-
schaften und Pathologien wie eutopes Schilddriisen-
gewebe mit sich bringt (Entziindungen, Hyperplasie,
Tumoren). Die Entwicklung eines malignen Tumors in
diesem Gewebe ist mit 1% dusserst selten. In 80% der
Falle handelt es sich dabei um papilldre Schilddriisen-
karzinome [1].
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Mediane Halszysten (= Thyreoglossuszysten) stellen die
héufigste Entwicklungsstorung der Schilddriise dar und
bilden 75% der medianen Halstumoren bei Kindern so-
wie 7% bei Erwachsenen. In weniger als 1% kommt es zu
einer Karzinomentwicklung, wobei die Patienten im
Schnitt zwischen 20 und 50 Jahren alt sind. Frauen
sind haufiger betroffen als Médnner [1]. Bei den von Patel
et al. untersuchten 62 Patienten zeigte sich bei einfacher
Resektion der Zyste eine 75%ige, und bei Mitresektion
des Hyoidkorpers eine 100%ige 10-Jahres-Uberlebens-
rate [2].

Die Entstehung des Karzinoms bzw. der malignen Ent-
artung der Thyreoglossuszyste wird kontrovers dis-
kutiert. Die einen gehen von einem Primdrtumor in
ektopem Schilddriisengewebe einer medianen Hals-
zyste aus, die anderen von einer Metastase eines ok-
kulten Primédrkarzinoms der Schilddriise.

Fur die erste Theorie spricht, dass sich in 62% der His-
tologien ektopes Schilddriisengewebe nachweisen ldsst
[3]. Des Weiteren fehlen in ektopem Schilddriisen-
gewebe parafollikuldre Zellen (C-Zellen), da diese onto-
genetisch nicht mit der Schilddriise, sondern zusam-
men mit den kranialen Nebenschilddriisen aus der
4. Schlundtasche entstehen. Dies bestatigt sich darin,
dass kein Fall eines medulldren Schilddriisenkarzinoms
(entstehend aus den parafollikuldren Zellen) in einer
medianen Halszyste nachgewiesen wurde.

Fiir die These der Metastase spricht, dass bei 11-33% der
Patienten mit einem Malignom in einer Thyreoglos-
suszyste ein okkultes Schilddriisenkarzinom nachge-
wiesen wurde [4]. Aus diesen beiden unterschiedlichen
Theorien lassen sich auch die verschiedenen Therapie-
strategien ableiten.

Wenn man von einem Primédrtumor in einer media-
nen Halszyste ausgeht, dann ist die klassische Ope-
ration nach Sistrunk, das heisst die Entfernung der me-
dianen Halszyste inklusive Hyoidkorperresektion
ausreichend.

Geht man aber von einer Metastasierung eines
okkulten Schilddriisenkarzinoms aus, muss zusatzlich
noch eine totale Thyreoidektomie erfolgen. Die meis-
ten Autoren empfehlen auch bei einer klinisch, sono-
graphisch und szintigraphisch unauffélligen Schild-
driise eine totale Thyreoidektomie durchzufiihren [1].
Kontrovers wird auch das Ausmass der elektiven
Lymphknotenentfernung bei klinisch fehlender Hals-
lymphknotenmetastasierung diskutiert. In der Literatur
kommt es bei 7-15% der papilldren Schilddriisenkarzi-
nome zu einer lymphogenen zervikalen Metastasie-
rung [1]. Eine Studie mit 53 Patienten konnte allerdings
keinen Uberlebensvorteil bei zusétzlicher lateraler
Halslymphknotenentfernung zeigen [2]. Demgegen-
tiber konnte auch in klinisch prédoperativ unauffalligen
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Halslymphknoten in der Histologie Metastasen nach-
gewiesen werden, weshalb einige Autoren die beidsei-
tige laterale Halslymphknotenentfernung empfehlen.
Plaza et al. haben fiir das papilldre Schilddriisenkarzi-
nom in einer medianen Halszyste folgenden Behand-
lungsalgorithmus vorgeschlagen: Bei Patienten bis zu
einem Alter von 45 Jahren, einem Tumor kleiner als
1,5 cm, normaler Schilddriisensonographie sowie sono-
graphisch fehlendem Hinweis auf Lymphknotenmeta-
stasen ist die Zystenentfernung inklusive Hyoidkor-
perresektion ausreichend. Fiir die Patienten, die diese
Kriterien nicht erfiillen, werden zusétzlich eine totale
Thyreoidektomie und anschliessende Radiojod-Thera-
pie empfohlen. Eine Halslymphknotenentfernung soll
nur bei sonographisch auffilligen Lymphknoten erfol-
gen [5].

Im Fall unseres Patienten konnten die Kriterien auf-
grund des sonographisch etwas inhomogen struk-
turierten Schilddriisengewebes nicht komplett erfillt

Schlussfolgerung fiir die Praxis

Bei einer medianen zervikalen Schwellung sollte differentialdiagnostisch

aufgrund der ontogenetischen Entwicklung immer an das Vorhandensein

von ektopem Schilddriisengewebe gedacht werden. Zur weiteren Abkla-

rung ist eine Halssonographie indiziert. Zeigt sich die Schwellung hier zys-

tisch, ist in erster Linie an eine mediane Halszyste zu denken. Weist die

Schilddriise sonographisch ebenfalls Auffalligkeiten auf, ist als seltene

Diagnose auch an das Vorliegen einer Metastase aus einem Schilddriisen-

karzinom zu denken.
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werden, weshalb wir eine totale Thyreoidektomie
durchfiihrten. Histologisch zeigte sich dann prompt
ein Mikrokarzinom.

Die ablative Radiojod-Therapie wird mit adjuvanter
Zielsetzung zur vollstdndigen Entfernung des postope-
rativ verbliebenen Schilddriisenrests durchgefihrt.
Ein standardisiertes Nachsorgeschema ist in der Litera-
tur nicht zu finden. Am haufigsten werden eine T4-Sup-
pressionstherapie mit periodischem Monitoring des
Tumormarkers Thyreoglobulin sowie eine Ganzkor-
perszintigraphie durchgefiihrt.
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