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•  Assenza di terapie complementari efficaci ai fini della 
guarigione 

•  Prognosi più severa rispetto ai tumori differenziati tiroidei 
     con alte percentuali di recidiva 
     (sopravvivenza del 75% a 10 anni,  
        69% per le forme sporadiche) 

•  Frequente interessamento linfonodale  
         (N+ nel 70% dei pazienti  
            con tumore palpabile) 

•  Terapia profilattica nelle forme ereditarie 
 
 

RUOLO   CENTRALE DELLA  CHIRURGIA 
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“The quality of the thyroidectomy  
and  the nodal  dissection  in the 
primary  operation  
is  paramount  and  
is  the  only   factor that  can improve    
prognostic  outlook. 
 
It  is  essential to operate on these 
patients  straightaway,  
in one well performed  operation” 
 Charles Proye 
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    ….. prima del 2009 
 
    approccio chirurgico  
        AGGRESSIVO 
 
 
   tiroidectomia  totale 
+ linfoadenectomia del comparto 
               centrale 
+ linfoadenectomia latero-cervicale 
                 “di principio” 
     (almeno  omolaterale) 
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Pancreas, 2010, 39 (6):775-783 
 

Linee guida 
     ATA 
    2009 
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Recommendation  61 
 

MTC senza evidenza di invasione locale,  

o di metastasi linfoghiandolari o a distanza 

Recommendation  62 
 

MTC con sospetta limitata diffusione  

metastatica nei linfonodi del comparto centrale 

                     Tiroidectomia totale  e 
 dissezione profilattica del comparto centrale (liv. VI)  
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                       TIROIDECTOMIA  TOTALE 
CON LINFOADENECTOMIA  DEL  DISTRETTO  CENTRALE 

tumore multifocale-bilaterale   
quasi nel 100% delle forme familiari 
 
tiroidectomia rigorosamente totale,   
                 non “near  total” 
 R  61 B 

TIROIDECTOMIA TOTALE 
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                       TIROIDECTOMIA  TOTALE 
CON LINFOADENECTOMIA  DEL  DISTRETTO  CENTRALE 

Linfonodi patologici presenti nell’80% livello VI 
dei pazienti con tumore palpabile 
 
 
Linfoadenectomia anche in assenza di evidenza  
          ecografica di linfonodi interessati 
(difficoltoso un ev reintervento in area già cruentata) 
 
 R  61 B 

LINFOADENECTOMIA   DISTRETTO  CENTRALE 
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richiede una dissezione accurata con attenzione       
             all’integrità   del nervo ricorrente 
         e alla preservazione delle paratiroidi 
 
(se asportate e normali reimpianto nel muscolo scm  
o  nell’avambraccio non dominante  nella MEN 2 A) 
 
 
 R  61 B 

LINFOADENECTOMIA   DISTRETTO  CENTRALE 
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     ASPORTAZIONE COMPLETA 
        di  tutti i  linfonodi  e del 
       tessuto grasso circostante 
        di una regione delimitata: 
  
  superiormente dallo joide  
  inferiormente  dalle vene anonime 
  lateralmente dalle carotidi 
 

     LINFOADENECTOMIA   
DEL  DISTRETTO  CENTRALE 
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 LINFOADENECTOMIA   LATERO-CERVICALE 

asportazione  dei linfonodi 
latero-cervicali  bilateralmente 
            “ di principio” 
 
                          
                       
 o modulata sulle dimensioni 
 del tumore o sulla evidenza 
ecografica  di secondarismi 
              linfonodali   

? 
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 LINFOADENECTOMIA  LATERO-CERVICALE 

 nei pazienti con metastasi linfonodali 
 trattati con chirurgia “aggressiva” solo 
 il 30%  presenta una normalizzazione  
                  della calcitonina 
               (Scollo, J. Clin. End Met. 2003, 88: 2070-5) 

   Il numero di linfonodi asportati 
 NON influisce sulla sopravvivenza,  
     che è condizionata dall’età  e  
      dalle dimensioni del tumore 
                    (Thyroid, 2009, 19(6):565-600)  
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 LINFOADENECTOMIA  LATERO-CERVICALE 

  
             MORBILITA’  
dello svuotamento linfonodale 
         non trascurabile 
(possibili lesioni del nervo 
accessorio-spinale, del nervo 
frenico, del dotto toracico, del 
simpatico cervicale)  
 
 
         DANNO ESTETICO    
            (ampia cicatrice)    
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  se l’ecografia o la clinica evidenziano la presenza  
   di metastasi linfonodali L C 
 
    se i linfonodi del comparto centrale sono coinvolti 

    quando il tumore primitivo è > 1 cm   

                               LINEE  GUIDA 
Indicazioni alla linfoadenectomia latero-cervicale 
                               omolaterale 
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      nei tumori  BILATERALI 

      se presenti immagini ecografiche 
     sospette  per metastasi linfonodali 
 latero-cervicali confermate 
 dalle indagini pre-operatorie 
 
 

                                LINEE  GUIDA 
Indicazioni alla linfoadenectomia latero-cervicale 
                            bilaterale 
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current opinion in oncology 

  controversie  ancora aperte tra  orientamenti  AGGRESSIVI… 
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J Clin Endocrinol Metab  2013, 98: 3149-3164 

“in patients  whit  tumor  confined  to  the thyroid  gland 
the  standard  operation  is  total thyroidectomy  with 
resection  of lymph nodes in the   central zone  of  the  neck” 
 
“the  neck dissection is more extensive in patients whith 
EVIDENT cervical  node  metastases” 

…ed   indirizzi   più    CONSERVATIVI 
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   mutazioni  del 
protoncogene RET 
nel   MTC  familiare 
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tiroidectomia profilattica 

intervento prima che si sia sviluppata 
              la progressione    
 
     iperplasia delle cellule C 
 
        
       carcinoma midollare    

obiettivo 
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tiroidectomia profilattica 

 indicazione alla  
 
TIROIDECTOMIA 
  MININVASIVA 
 

     riduzione del dolore 
          post-operatorio 
 
      vantaggio estetico 
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livelli di rischio 
     e  timing 
 dell’intervento 

tiroidectomia profilattica 
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      TIMING 
dell’intervento  

correlato al livello  
        di rischio 

tiroidectomia   profilattica 

Pancreas, 2010, 39 (6):775-783 

 



Bari, 
7-10 novembre 2013 

CARCINOMA  MIDOLLARE  FAMILIARE 
CHIRURGIA:  tra  certezze  e  controversie 

Algoritmo  per  diagnosi, follow-up e trattamento dell’MTC familiare 
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linfoadenedectomia   profilattica 
        del comparto centrale 

possibile presenza 
           di N+ 
        in pz con  
clinica - imaging 
        negativi 
             (6%) 

SI NO 

 N+   molto raro 
in pz di età < 10 aa 
se  imaging NEG 
e calcitonina normale 

significativo rischio di 
   ipoparatiroidismo 
           definitivo 
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                      FEOCROMOCITOMA 
                       associato a  MEN 2 

      presente nel 50% dei casi,  
    in genere bilaterale, benigno 
 
deve essere operato prima della tiroidectomia 
          previa adeguata preparazione (A) 
 
   intervento eseguito  con  tecnica    
                      mininvasiva  
                  “cortical-sparing” 
     con  risparmio di una porzione 
                   di corticale (C) 

ATA 56-57 

CARCINOMA  MIDOLLARE  FAMILIARE 
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Difficoltà nella scelta 
-   del timing dell’intervento chirurgico 
-   dell’estensione  della exeresi 
     
          ricerca di un  giusto  compromesso tra  
la necessità  di un intervento oncologicamente radicale 
e l’attenzione al contenimento delle complicanze  

CONCLUSIONI 
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Caso clinico 1 

G.G. Uomo di 41 anni 
Famiglia MEN 2A (padre e una sorella) 
Screening genetico: mutazione RET c634, TGC->TTC, Cys->Phe 
Normetanefrina UR superiore alla norma 
TC addome superiore, formazione nodulare, di 1,2 cm al surrene sin 
MIBG-scan: NEG 
FDOPA-PET : captazione focale al surrene sin 
Ecografia Collo: due millimetriche areole ipoecogene di 2 e 3 mm di 

diametro massimo al terzo medio lobo destro; non adenopatie 
Ct base 9 pg/ml, dopo stimolo con pentagastrina 48 pg/ml 
 
Come trattiamo questo paziente?   
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Caso clinico 2 
G.P. Donna  di 46 anni 
Famiglia MEN 2A (padre e una sorella) 
Screening genetico: mutazione RET c634, TGC->TTC, Cys->Phe 
Normetanerfina UR  superiore alla norma 
TC addome superiore, formazione nodulare di 8 mm al surrene dx 
MIBG scan negativo,  
F-DOPA-PET: captazione a livello del nodo surrenalico dx 
Calcitonina 82 pg/ml, CEA 7 ng/ml 
Ecografia Collo: polo superiore lobo tiroideo sin, nodo di 10.3 mm, 

ipoecogeno, disomogeneo, margini sfumati, macrocalcificazione 
interna;  non adenopatie 

Citologia non diagnostica; Ct su liquido di lavaggio > 20.000 pg/ml 
 
Quale intervento indicare per questa paziente? 
 


