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Abstract

Thyroid cancer in children is rare and accounts for 1-3% of all malignant tumours. Differentiated thyroid cancers (DTC) and particularly
papillary thyroid carcinoma (PTC) (90% of cases) are the most prevalent. Surgery is the mainstay of treatment in patients with DTC. The
current recommendations are based not on prospective randomised clinical trials, but on retrospective trials and expert opinions. Therefore,
itis not easy to choose the optimal therapeutic strategy to obtain the best treatment and to avoid serious complications and adverse events.
In children and adolescents, the clinical presentation, course, and prognosis are different from those seen in adults. Children are generally
at low risk of death but at higher risk of long-term harm due to overly aggressive treatment. Therefore, optimisation of the therapeutic
strategy is particularly important. The present paper provides a summary of the current guidelines on surgical management in thyroid

tumours and DTC in children and adolescents. (Endokrynol Pol 2019; 70 (4): 357-361)
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Introduction

Thyroid cancer in children is a rare disease and accounts
for 1-3% of all malignant tumours. Only 2% of thyroid
cancers are diagnosed before the age of 18 years. The
annual incidence ranges from 0.2 to 1.5 cases per
1,000,000 children [1]. An increase in the incidence of
thyroid cancer has recently been reported both among
children and adults. Morbidity depends on age. Thyroid
cancer is least commonly diagnosed under the age of
10 years. Then the incidence is not different between
genders. It is most often diagnosed after puberty (over
the age of 14 years). It is prevalent among girls, being
the second most common solid tumour [1, 2]. Differenti-
ated thyroid cancers (DTC) comprise the vast majority
of thyroid carcinomas in children. The most common
type is papillary thyroid cancer (PTC) (90% of thyroid
cancers). Its most frequent subtypes among children
include solid, follicular, and diffuse sclerosing vari-
ant. Follicular thyroid cancer accounts for 5-10% of
cases. Other cancers (i.e. medullary, low-differentiated,
or anaplastic) are extremely rare [3]. Compared to
adults, children more often present with lymph node
or distant metastases [4].

The present paper focuses only on the principles
of surgical management in DTC. For many years,

recommendations on the diagnosis and therapy in
children with DTC were based on recommendations for
adults. The first separate guidelines for children on the
diagnosis and treatment of nodules and thyroid cancer
were prepared and published by the American Thyroid
Association (ATA) in 2015 [2]. Polish recommendations
were published one year later [5].

Surgical treatment is the primary management in
patients with DTC. However, due to the specificity of
DTC, the current management guidelines are based on
retrospective studies and expert opinions. Therefore, it
is not easy to select the optimal therapeutic strategy to
obtain the best treatment results and to avoid serious
complications and adverse events.

In children and adolescents, the clinical presenta-
tion, course, and prognosis are different from those seen
in adults. Children are generally at low risk for death
but at higher risk for long-term harm due to overly
aggressive treatment [2, 4, 6] to avoid the risk of recur-
rence. Therefore, optimising the therapeutic strategy
is particularly important. It is important to provide the
highest quality of life for children undergoing surgery,
due to the expected long-term survival. Before eligibility
for treatment a surgeon should consider the following
questions before surgical treatment of children and
adolescents with a diagnosed lesion suspicious of DTC:
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— what is the optimal management in children with
benign, autonomous, indeterminate, or suspicious
thyroid nodules?

— what is the recommended surgical approach for
children with the diagnosis of differentiated thyroid
carcinoma?

— is central lymphadenectomy always necessary?

— what are the indications and the optimal extent of
lateral lymphadenectomy?

— what are the possible surgical complications, and
what should be done to minimise the risks of sur-

gery?

Surgical management of thyroid tumours
and DTC in children and adolescents

The attempt to systematise the answers to the above
questions is presented in the following points.

What is the optimal management in children
with benign, autonomous indeterminate

or suspicious thyroid nodules?

Thyroid lesions in children are rare (solid lesions are de-
tected in about 5%). However, the risk of malignancy is
higher than in adults and ranges from 10% to 25% [7, 8].

Therefore, indications for surgical treatment in the
group of paediatric patients are much broader.

According to the most recent ATA recommendations
on benign lesions (Bethesda system II), surgical treat-
ment should be indicated for patients with suspicious
ultrasound findings, a tumour > 4 cm in diameter,
a tumour with clinical presentation (e.g. compressive
symptoms, cosmetic defect), or according to the prefer-
ence of parents or caregivers [2].

Unlike in adults, DTC is diagnosed in children in
as many as one third of autonomous thyroid nod-
ules. Therefore, these patients should be referred to
surgery rather than radioactive iodine therapy [2, 7].

Thyroid lesions with uncertain malignant potential
are detected by fine needle aspiration biopsy (FNAB)
in children and adolescents more often than in adults
(up to 35% of diagnoses) [2, 5-8].

The results of analyses by Monaco S.E. et al. [9] and
Smith M. et al. [10] demonstrated thatin children 28% of
atypia of undetermined significance (AUS) or follicular
lesions of undetermined significance (FLUS) and 58%
suspicious for follicular or Hurthle cell neoplasm were
malignant. These facts suggest that children with such
a diagnosis should be referred to surgery.

Lobectomy (LT) is recommended for unifocal thy-
roid lesions [2, 5]. It is currently the minimal extent of
surgical treatment of the thyroid gland with the lowest
risk of complications. It significantly facilitates second-
ary radical thyroidectomy if the diagnosis is established
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in the postoperative histopathological examination.
Total thyroidectomy (TT) is recommended if focal le-
sions affect both thyroid lobes.

What is the recommended surgical approach

for children with the diagnosis of DTC?

The recommended extent of surgical treatment in pa-

tients with DTC diagnosed preoperatively with FNAB

is different in children and adults. The first difference
is related to the extent of treatment of papillary micro-
carcinoma diagnosed preoperatively. Guidelines for
adults (both ATA and Polish) [11, 12] recommend only
LT in the case of cT1aNOMO stage (unifocal tumour
with a diameter of up to 1 cm, without lymph node or
distant metastases). However, they are not applicable to
children or adolescents. As early as in 1999, Farahati et
al. noticed that the diagnosis of microcarcinoma should
be avoided, especially in children aged < 14 years, in
whom a tumour 1 cm in diameter constitutes a sub-

stantial part of 5-10 ml of total thyroid volume [13].

Therefore, the diagnosis of microcarcinoma that would

influence the limitation of the extent of thyroid resection

is not applied to children or adolescents.

In this patient population, TT is always recom-
mended in the case of a preoperative diagnosis of
cancer [2, 5].

It is a generally recommended extent of surgery in
children and adolescents with DTC diagnosed preop-
eratively. Such management results from the following
premises:

— aiming to reduce the risk of relapse, as it was ob-
served that the incidence of bilateral and multifocal
disease in children is about 30% and 65%, respec-
tively. Additionally, the analysis comparing the
treatment results after TT and LT of 215 paediatric
patients showed a decrease in the incidence of lo-
cal recurrence from 35% to 6% during 40 years of
follow-up [14];

— limiting the number of secondary operations with
a higher risk of complications;

— facilitating the treatment with radioactive iodine if
indicated;

— the possibility of using thyroglobulin (Tg) as a sensi-
tive marker of relapse or persistent disease.

Is central lymphadenectomy always necessary?
Central neck dissection (CND) is en bloc removal of
the cervical lymph nodes located below the hyoid
bone, medially to the carotid arteries, involving prela-
ryngeal, parathyroid, and paratracheal lymph nodes
(level VI) [15].

In paediatric patients, as in adults, therapeutic cen-
tral neck dissection (TCND) is recommended in all cases
[2, 5]. It is performed after confirmation of metastases
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using FNAB, in the intraoperative examination or when
they are suspicious clinically or on ultrasound. Lymph
node metastases are the most common cause of relapses
in DTC [1, 2]. Surgeons performing thyroid cancer sur-
gery must be able to perform radical lymphadenectomy.

However, the indications for prophylactic central
neck dissection (PCND) are much more debatable in
both adult and paediatric patients.

The limited data suggest that in children TT with
PCND is associated with increased disease-free survival
(DES) (95% at five and 10 years) [16]. Machens A. et al.
observed that TT with PCND may reduce the risk for
reoperation, which was as high as 77% in those with-
out central neck dissection (CND) [15]. Some authors
suggest routine PCND, particularly for larger tumours
[17], whereas others suggest making this decision based
on intraoperative findings [18] to reduce the risk of
surgical complications. For patients with PTC and no
clinical evidence of gross extrathyroidal invasion and/or
locoregional metastasis, PCND may be selectively con-
sidered based on tumour multifocality and size, and
surgical experience, as recommended by the ATA. For
patients with unifocal disease, ipsilateral CND may
help balance the risks and benefits [2]. However, this is
Recommendation C (expert opinion only). Polish guide-
lines suggest that due to the high risk of metastases to
the central lymph node compartment, PCND should be
performed in all operated children, except for unifocal
papillary carcinomas with diameter < 1 cm (the range
of lymphadenectomy can be limited to the cancer side)
and well-differentiated follicular cancer (in which case
PCND can be abandoned) [5].

The extent of, and indications for, PCND would re-
quire prospective multicentre clinical trials, which seem
unlikely to be performed due to the rare occurrence of
thyroid cancer in children. Carling T. et al. estimated
that over 5000 adults patients should be enrolled in such
a study, which is practically impossible [20].

Currently, patient safety is of great importance and
must always be considered before PCND, which should
be performed by surgeons with extensive experience
in thyroid cancer surgery.

What are the indications and the optimal extent
of lateral lymphadenectomy?

Both in adults and children, lateral neck dissection (LND)
should be performed only in cases when metastases are
confirmed. There are no indications for prophylactic
surgery in DTC. However, “berry-picking” should be
avoided and only the compartment-oriented LND
should be performed. Such a surgical procedure involves
en bloc lateral neck dissection (levels II-V), i.e. removal
of adipose and lympbhatic tissue located from the level
of the mandibular angle and the mastoid process of the

skull to the level of the clavicle, laterally from the internal
jugular vein to the edge of the trapezius muscle. (15.21).

Such a procedure results in a reduced risk of recur-
rence and reoperation. This is particularly important
in paediatric patients in whom lymph node metastases
are more common than in adults [1], thus worsening
disease- free survival (DFS) [22].

What are the possible surgical complications
and what should be done to minimise the risks
of surgery?
Due to excellent overall survival in children and ado-
lescents with DTC, special attention should be paid to
minimising adverse effects of treatment that improves
the quality of life [23]. Two important complications are
related to thyroid surgery. These include unilateral and
bilateral vocal fold paresis and calcium and phosphate
disorders (permanent or transient).

The risk of postoperative complications in paediatric
patients is higher than in adults. This is mainly due to
the following;:

— relatively rare occurrence of DTC in children (op-
erations performed by less experienced surgeons);

— frequent coexistence of metastases to the lymphatic
system,;

— common bilateral occurrence of cancer;

— frequent occurrence of diffuse sclerosing variant of
PTC (characterised by diffuse infiltration of thyroid
lobes and the surrounding tissues, significantly
complicating preparation and preservation of para-
thyroid glands and maintenance of the recurrent
laryngeal nerve function).

Alot of attention has recently been paid to finding
methods and tools to minimise the risk of postopera-
tive complications. Intraoperative monitoring of the
recurrent laryngeal nerve (RLN) is becoming more
commonly used [2, 5]. However, it should be noted that
no monitoring devices have been shown to decrease
the rate of RLN injury.

According to the ATA, intraoperative monitoring
of the RLN may be considered for younger patients
(< 10 years of age), for patients undergoing CND, and
for patients undergoing reoperation [2]. The recurrent
laryngeal nerve monitoring does not lower the inci-
dence of RLN damage [24]. Neuromonitoring should be
considered only as an additional tool. It should not be
regarded as a miraculous method due to which laryn-
geal nerve paralysis can be avoided. Intraoperative re-
sults may affect the extent of surgery, and, for example,
the procedure may be stopped after lobectomy due to
the loss of signal (to avoid bilateral vocal cord paresis).
Total thyroidectomy is then delayed and performed
during the next surgical intervention (known as stage
thyroidectomy) [25].
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The ATA recommends the use of intraoperative
neuromonitoring in children under 10 years of age,
in patients scheduled for CLND, and in the case of
reoperation [2].

Postoperative hypoparathyroidism is another im-
portant complication of thyroid surgery. The risk of
its occurrence increases with the advancement of the
disease and the extent of surgery. Parathyroid glands
are small glands of several millimetres that are similar
to lymph nodes. Their location is diverse. In children,
the problem is particularly related to the small size of
the glands and the common occurrence of metastases to
the central lymph nodes, thus making the identification
and the preservation of the parathyroid glands difficult.

However, even in patients in whom parathyroid
glands are identified intraoperatively, surgical ma-
nipulation may result in ischaemia and transient or
permanent hypoparathyroidism. If parathyroid glands
cannot be spared “on the vessels”, autotransplantation
should always be done after histologic confirmation
(frozen section) [26]. Skinner J.A. et al. demonstrated
that autotransplantation is associated with a decreased
risk of permanent hypoparathyroidism [27]. Due to the
risk of parathyroid ischaemia in children, postopera-
tive assessments of intact parathormone (iPTH) and
serum calcium level are necessary and recommended
[2, 5]. This allows prediction of the risk of postop-
erative hypoparathyroidism and supplementation
of calcium and vitamin D even before the onset of
clinical symptoms.

The experience of surgeons and the treatment centre
is the most significant factor for the reduction in the risk
of postoperative complications in children.

In a cross-sectional analysis of over 600 paediatric
patients undergoing thyroid surgery, fewer general
complications (8.7% wvs. 13.4%) and endocrine compli-
cations (5.6% vs. 11%) were observed when the proce-
dures were performed by high-volume surgeons [28].
In a high-volume tertiary endocrine surgical practice
(Mayo Clinic), the risk of permanent hypoparathyroid-
ism was < 2.5%. Surgery-specific, non-endocrine-relat-
ed complications include RLN damage, spinal accessory
nerve injury, and Horner syndrome, with an average
rate of 1-6% [29].

ATA recommendations emphasise that thyroid
cancer surgery in children should be performed only
in specialised centres and by surgeons experienced in
this type of surgical procedure. Therefore, it should not
be routinely done by paediatric surgeons [2].

Conclusions

Special guidelines for children and adolescents with
thyroid carcinoma are necessary due to the differences
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in the pathology, biology, and clinical course of DTC in
children and adults.

Children and adolescents with DTC should be op-
erated on by experienced thyroid surgeons who must
always consider the benefit-risk ratio.

Each time, treatment and follow-up should be
performed by an experienced multidisciplinary team.
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Streszczenie

Rak tarczycy u dzieci jest nowotworem rzadkim (1-3% wszystkich nowotwordéw zlosliwych). Najczesciej rozpoznaje sie raki zréznicowa-
ne (ZRT), gléwnie raka brodawkowatego (90% przypadkow). Podstawowym sposobem terapii chorych na ZRT jest leczenie operacyjne.
Podstawa dotychczasowych rekomendacji byty nie prospektywne, randomizowane badania kliniczne, a analizy retrospektywne i opinie
ekspertéw. Wybor optymalnej strategii terapeutycznej, powalajacej uzyskac najlepszy efekt leczenia onkologicznego i uniknaé powikltan
oraz zdarzen niepozadanych, nie jest w tej populacji latwy i jednoznaczny.

U dzieci i mlodziezy obraz kliniczny, przebieg i rokowanie w ZRT rézni sie od obserwowanego u 0séb dorostych. Populacje te cechuje
zasadniczo niskie ryzyko zgonu z powodu raka, przy wyzszym ryzyku powiklafi wynikajacych z koniecznosci zastosowania bardziej
agresywnego leczenia. Dazenie do optymalizacji strategii terapeutycznej jest w tym przypadku szczegdlnie istotne. Praca stanowi pod-
sumowanie aktualnych wytycznych dotyczacych zasad postepowania chirurgicznego w guzach tarczycy i w ZRT u dzieci i mlodziezy.
(Endokrynol Pol 2019; 70 (4): 362-366)

Stowa kluczowe: zréznicowany rak tarczycy; dzieci; leczenie chirurgiczne

Wstep

Rak tarczycy u dzieci jest z nowotworem rzadkim, sta-
nowiacym 1-3% wszystkich nowotworéw zlodliwych.
Zaledwie 2% rakéw tarczycy rozpoznaje sie u pacjen-
tow przed 18 rokiem zycia. Czestos¢ zachorowania
wynosi od 0,2-1,5 przypadkéw na 1 000 000 rocznie
[1]. Podobnie jak w populacji chorych dorostych takze
u dzieci w ostatnich latach obserwuje sie wzrost czesto-
§ci zachorowan na raka tarczycy. Zachorowalnoéc zale-
zy od wieku. Najrzadziej raka tarczycy rozpoznaje sie
u dzieci ponizej 10. rz. Wéwczas czestos¢ wystepowania
nie r6zni si¢ miedzy plciami. Najczesciej wystepuje on
po okresie pokwitania (po 14. rz.). Woéwczas dominuje
u dziewczat, stanowiac drugi pod wzgledem czestosci
nowotwor lity [1, 2]. Zdecydowana wigkszos¢ rakow
tarczycy u dzieci to raki zréznicowane (ZRT), sposrod
ktérych najczestszym jest rak brodawkowaty (90%

przypadkow). Jego gléwne podtypy histopatologiczne
w grupie chorych pediatrycznych to: wariant lity (solid),
wariant pecherzykowy (follicular) oraz wariant rozlany
szkliwiejacy (diffuse sclerosing variant). Okolo 5-10%
rakow tarczycy u dzieci stanowi rak pecherzykowy.
Pozostale raki, czyli: rdzeniasty, niskozréznicowany
czy anaplastyczny, sa w tej grupie wiekowej absolutna
rzadkoscig [3]. W odréznieniu od doroslych u dzieci
czesciej rozpoznaje sie przerzuty do wezléw chlonnych
lub przerzuty odlegte [4].

Niniejsze opracowanie jest podsumowaniem ak-
tualnych zasad postepowania chirurgicznego u dzieci
w najczestszych ZRT.

Przez wiele lat podstawa zaleceii dotyczacych diag-
nostyki i terapii dzieci chorych na ZRT byly rekomen-
dacje dla 0s6b dorostych. Pierwsze osobne zalecenia dla
dzieci, dotyczace diagnostyki i leczenia guzkow i raka
tarczycy, zostaly opracowane i opublikowane przez

M Agnieszka Czarniecka, Klinika Chirurgii Onkologicznej i Rekonstrukcyjnej, Centrum Onkologii Instytut im. M. Sklodowskiej-Curie,
Oddzial w Gliwicach, tel. (+48) 604 22 31 58, e-mail: agnieszka.czarniecka@jio.gliwice.pl
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Amerykanskie Towarzystwo Tyreologiczne (ATA, Ame-
rican Thyroid Association) dopiero w 2015 r. [2], a w roku
nastepnym ukazaly sie wytyczne polskie [5].

Podstawowym sposobem leczenia chorych na
ZRT jest operacja. Niestety ze wzgledu na specyfike
tego nowotworu dotychczasowe zasady postepowa-
nia diagnostyczno-terapeutycznego opracowano na
podstawie wynikoéw badan retrospektywnych i opinii
ekspertéw. Powoduje to, ze odpowiedzZ na pytanie, jak
wybrac optymalna strategie terapeutyczng, tak by uzy-
skaé najlepszy efekt leczenia onkologicznego i unikna¢
powaznych powiklan czy zdarzen niepozadanych, nie
jest latwa i jednoznaczna.

U dzieci i mlodziezy obraz kliniczny, przebieg
i rokowanie r6zniq sie od obserwowanych w grupie
0s6b doroslych. Zréznicowane raki tarczycy u dzieci
zasadniczo cechuje niskie ryzyko zgonu oraz wyzsze
ryzyko powiklan zwiazanych z koniecznoscia prze-
prowadzenia bardziej agresywnego leczenia w celu
unikniecia niewyleczenia czy nawrotu choroby [2, 5, 6].
Z tego powodu optymalizacja strategii terapeutycznej
jest w tym przypadku szczegélnie wazna. Ze wzgledu
na przewidywane dlugoletnie przezycie nalezy przy
tym pamietac o zapewnieniu jak najlepszej jakosci zycia
operowanych dzieci.

Chirurg przed kwalifikacja do leczenia operacyjne-
go powinien zna¢ odpowiedz na nastepujace pytania:
— jaki jest optymalny sposéb postepowania u dzieci

z rozpoznang zmiang ogniskowa/guzkiem tarczy-

cy: tagodnym, autonomicznym lub o niepewnym

potencjale ztosliwosci?

— jaki zakres leczenia operacyjnego jest rekomendo-
wany u dzieci z rozpoznanym ZRT?

— czy limfadenektomia centralna zawsze jest ko-
nieczna?

— jakie sa wskazania i optymalny zakres bocznej lim-
fadenektomii szyjne;j?

— jakie s najczestsze powiklania leczenia operacyjne-
go i w jaki spos6b mozna zminimalizowa¢ ryzyko
ich wystgpienia?

Zasady postepowania chirurgicznego
w guzach tarczycy i ZRT u dzieci
i mlodziezy

Ponizej podjeto préobe usystematyzowania odpowiedzi
na powyzsze zagadnienia.

Jaki jest optymalny sposob postepowania

u dzieci z rozpoznang zmiang ogniskowaq/
guzkiem tarczycy: tagodnym, autonomicznym
lub o niepewnym potencjale ztosliwosci?

Zmiany ogniskowe w tarczycy u dzieci wystepuja
rzadko (zmiany lite rozpoznaje sie w okolo 5%). Nale-

zy jednak pamietaé, ze ryzyko zlosliwosci jest wyzsze
niz w populacji os6b dorostych i wynosi 10-25% [7, 8].
Z tego powodu wskazania do leczenia operacyjnego
zmian ogniskowych tarczycy w grupie chorych pe-
diatrycznych sa znacznie szersze. Wedlug ostatnich
zalecenn ATA w przypadku zmian tagodnych (cytologia:
Bethesda II) do leczenia operacyjnego powinno kiero-
wac sie chorych: ze zmianami o obrazie podejrzanym
w USG, z guzem o $rednicy > 4 cm, z guzem dajacym
objawy kliniczne (np. objawy uciskowe, defekt kosme-
tyczny) albo jezeli taka jest preferencja rodzicéw lub
opiekunéw dziecka [2].

W odréznieniu od dorostych u dzieci ZRT rozpozna-
je sie az w 1/3 guzkéw autonomicznych. W przypadku
rozpoznania guzka autonomicznego dziecko powinno
by¢ raczej kierowane do leczenia operacyjnego, a nie
do terapii jodem promieniotwoérczym [2, 7]. U dzieci
i mlodziezy — czesciej niz u dorostych — w biopsji
aspiracyjnej cienkoigtowej (BAC) rozpoznaje si¢ zmiany
ogniskowe o niepewnym potencjale zlosliwosci (do 35%
rozpoznan) [2, 5-8].

Wyniki analiz przeprowadzonych przez Monaco et
al. [9] and Smith et al. [10] dowodzg, ze u dzieci 28%
guzkéw o niepewnym potencjale zlodliwosci, takich
jak: zmiana pecherzykowa blizej nieokreslona (FLUS,
follicular lesion of undetermined significance) czy atypia
o nieokre$lonym znaczeniu (AUS, atypia of undeter-
mined significance) (Bethesda Il ) i 58 % zmian ocenio-
nych jako podejrzenie nowotworu pecherzykowego,
w tym nowotworu z komérek Hurthla (Bethesda IV),
jest zlosliwe. Dzieci, u ktérych postawiono powyz-
sze rozpoznania cytologiczne, powinny by¢ leczone
operacyjnie.

W przypadku zmiany jednoogniskowej rekomendo-
wanym zakresem operacji jest usuniecie plata tarczycy
(lobektomia) z ciesnia [2, 5] Jest to obecnie najmniejszy,
obarczony najnizszym ryzykiem powiktan, zakres ope-
racji w chirurgii tarczycy. Takie postepowanie ulatwia
takze wykonanie powtdrnej interwencji chirurgicznej,
jesdli rozpoznanie raka zostanie postawione dopiero
w pooperacyjnym badaniu histopatologicznym. Jezeli
zmiany ogniskowe wystepuja w obu platach, zaleca
sie calkowite lub prawie catkowite wyciecie tarczycy
W czasie pierwszej operacji.

Jaki zakres leczenia operacyjnego

jest rekomendowany u dzieci z rozpoznanym ZRT?
Rekomendowany zakres leczenia operacyjnego cho-
rych na raka brodawkowatego tarczycy rozpoznanego
przedoperacyjnie na podstawie BAC rézni sie u dzieci
i u dorostych. Pierwsza z réznic dotyczy zakresu le-
czenia operacyjnego w przypadku tzw. mikroraka. Od
2009 1. ATA [11], a od 2015 1. takze polskie rekomendacje
[12] u dorostych zalecaja, by w przypadku zaawanso-
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wania klinicznego ocenionego jako ¢T1aNOMO (jed-

noogniskowy nowotwor o $rednicy do 1 cm, bez cech

wystepowania przerzutéw do ukladu chlonnegoi prze-
rzutéw odlegtych) wykonywac jedynie lobektomie.

Rekomendacje te nie dotycza jednak dzieci i mlodziezy.

Juz w1998 1. Farahati i wsp. proponowali, by unika¢ roz-

poznania mikroraka, szczeg6lnie u dzieci w wieku < 14.

rz., u ktérych guz o §rednicy do 1 cm stanowi znaczgca

cze$¢ tarczycy o Sredniej objetosci okoto 5-10 ml [13].

W grupie dzieci i mlodziezy nie funkcjonuje zatem

rozpoznanie: ,mikrorak” zmieniajace zakres resekcji

tarczycy. W tej populacji chorych, w przypadku roz-
poznania raka postawionego przedoperacyjnie, zawsze

zaleca sie calkowite wyciecie tarczycy [2, 5].

Takie postepowanie wynika z nastepujacych prze-
stanek:

— dazenia do ograniczenia ryzyka nawrotu (ryzyko
wystapienia raka w obu platach tarczycy oraz
ryzyko wieloogniskowego wzrostu nowotworu
u dzieci jest wysokie i wynosi odpowiednio 30%
165%. Analiza 215 chorych pediatrycznych poréw-
nujaca wyniki leczenia po catkowitym wycieciu
tarczycy i po lobektomii wykazala zmniejszenie
ryzyka nawrotu miejscowego z 35% do 6% w czasie
40-letniego okresu obserwacji [14]);

— ograniczenia liczby operacji wtérnych, obarczonych
wyzszym ryzykiem powiklan;

— ulatwienia leczenia jodem promieniotwoérczym,
w razie wskazan;

— mozliwosci stosowania tyreoglobuliny (Tg) jako
czulego markera nawrotu czy choroby przetrwatej.

Czy limfadenektomia centralna jest zawsze
konieczna?

Limfadenektomia centralna (Srodkowa) oznacza blo-
kowe usuniecie ukladu chlonnego szyi polozonego
ponizej kosci gnykowej, przysrodkowo do tetnic szyj-
nych, obejmujacego wezly chlonne: przedkrtaniowe,
okolotarczycowe, okolotchawicze (przedziat VI wezléw
chionnych szyi) [15].

U chorych pediatrycznych, podobnie jak u do-
rostych, terapeutyczne usunigcie uktadu chtonnego
centralnego zaleca sie we wszystkich przypadkach [2,
5] Terapeutyczna limfadenektomia centralna oznacza
usuniecie ukladu chlonnego srodkowego po potwier-
dzeniu obecnosci przerzutéw w BAC, w badaniu $réd-
operacyjnym lub w przypadku gdy sa one klinicznie
lub ultrasonograficznie wysoce podejrzane. Przerzuty
do wezléw chlonnych to najczestsza przyczyna nawro-
tow w ZRT [1, 2]. Chirurg przeprowadzajacy operacje
raka tarczycy musi by¢ biegly w wykonywaniu rady-
kalnych operacji w zakresie ukladu chlonnego szyi.
Duzo bardziej dyskusyjne sa natomiast wskazania do
tzw. profilaktycznej limfadenektomii centralnej. Niekt6-
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rzy autorzy wykazali poprawe prawdopodobienstwa

przezycia bezobjawowego u dzieci po calkowitym

usunieciu tarczycy z profilaktyczna limfadenektomia
centralng (prawdopodobiefistwo 5-letniego i 10-letnie-
go przezycia bezobjawowego — 95%) [16]. Machens

i wsp. zauwazyli, ze calkowite wyciecie tarczycy wraz

z profilaktycznym usunieciem uktadu chlonnego srod-

kowego zmniejsza ryzyko reoperacji, ktére u chorych

bez operacji wyciecia wezléw chlonnych przedzialu VI

bylo wysokie i wynosito az 77% [17].

Niektorzy autorzy sugeruja rutynowe wykonywa-
nie limfadenektomii centralnej w przypadku guzéw
duzych [18], inni uwazaja, ze w celu zminimalizowania
ryzyka powikltan decyzja o koniecznosci usuniecia ukta-
du chlonnego centralnego powinna by¢ podejmowana
na podstawie oceny sytuacji srédoperacyjnej [19].

Amerykanskie Towarzystwo Tyreologiczne zaleca,
by u chorych na raka brodawkowatego tarczycy bez
klinicznych cech pozatarczycowego nacieku nowotwo-
ru i/lub obecnosci przerzutéw do wezléw chionnych
srodkowych decyzje o profilaktycznej limfadenektomii
centralnej podejmowaé na podstawie Srednicy guza,
typu wzrostu nowotworu (wieloogniskowos¢), a takze
doswiadczenia chirurga. U chorych z pojedynczym
ogniskiem raka wykonanie limfadenektomii centralnej
po stronie nowotworu, zamiast calkowitego (obustron-
nego) usuniecia wezléw chlonnych przedziatu central-
nego, moze poprawié efekty terapii, zminimalizowa¢
ryzyko zdarzen niepozadanych [2]. Jest to jednak reko-
mendacja C (jej podstawa sa jedynie opinie ekspertow).

Polskie zalecenia sugeruja, by ze wzgledu na wyso-
kie ryzyko przerzutéw do ukladu chlonnego centralne-
go profilaktyczng limfadenektomie srodkowa u dzieci
wykonywac zawsze, z wyjatkiem:

— jednoogniskowego raka brodawkowatego o $red-
nicy < 1 cm (wéweczas zakres usuniecia weziow
chlonnych mozna ograniczy¢ do strony raka);

— wysoko zréznicowanego raka pecherzykowego
(w ktérym mozna odstgpi¢ od limfadenektomii
srodkowej) [5].

Zagadnienie zakresu i wskazan do profilaktycznego
usuniecia wezléw chlonnych centralnych wymagatoby
przeprowadzenia prospektywnych, wieloosrodko-
wych, badan klinicznych. Z uwagi na rzadkie wystepo-
wanie raka tarczycy u dzieci ich zrealizowanie wydaje
sie malo prawdopodobne. Amerykanie oszacowali, ze
w przypadku dorostych do takiego badania nalezaloby
wlaczy¢ ponad 5000 chorych, co sprawia, ze jego prze-
prowadzenie jest nierealne [20].

Obecnie wydaje sie, iz 0 koniecznoéci wykonania
profilaktycznej limfadenektomii centralnej powinno
decydowac przede wszystkim bezpieczenstwo dziecka,
a zabiegi operacyjne powinni wykonywa¢é chirurdzy
z duzym doswiadczeniem w operacjach raka tarczycy.
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Jakie sq wskazania i optymalny zakres bocznej
limfadenektomii szyjnej?

U dzieci i mlodziezy, podobnie jak u dorostych, réwniez
boczng limfadenektomie szyjna powinno sie wykony-
wac jedynie po potwierdzeniu obecnosci przerzutéw.
W ZRT nie ma wskazan do operacji profilaktycznych
w tym zakresie. Nalezy natomiast unikac¢ operacji
usuwania pojedynczych, powiekszonych weztéw
chlonnych tzw. ,berry-picking”, a przeprowadzac je-
dynie operacje przedzialowe. Operacja taka obejmuje
blokowe usuniecie bocznego ukladu chionnego szyi
w zakresie grup II-V, czyli usunigcie tkanki ttuszczowej
i limfatycznej polozonej od wysokosci kata Zuchwy
i wyrostka sutkowatego czaszki do wysokosci oboj-
czyka, bocznie od zyly szyjnej wewnetrznej do brzegu
miesnia kapturowego [15, 21]. Takie postepowanie
prowadzi do zmniejszenia ryzyka nawrotu i ryzyka
powtdrnej interwengji chirurgicznej. Jest to szczegélnie
istotne u chorych pediatrycznych, u ktérych przerzuty
do wezléw chlonnych wystepuja czesciej niz u oséb
dorostych [1] i wplywaja na pogorszenie rokowania
w zakresie prawdopodobiefistwa przezycia bezobjawo-
wego, bedac czesta przyczyna nawrotow [22].

Jakie sq najczestsze powiktania leczenia
operacyjnego i w jaki sposob mozina
zminimalizowad ryzyko ich wystgpienia?
Doskonale rokowanie w zakresie przezycia dzieci
i mlodziezy chorych na ZRT powoduje koniecznosé
skoncentrowania sie na redukcji niekorzystnych skut-
kow prowadzonego leczenia, wptywajacych na pogor-
szenie jakosci zycia chorych [23] Z chirurgia tarczycy
zwiazane sie dwa istotne powiklania mogace miec za-
réwno charakter przejsciowy, jak i trwaly: niedowlady
i porazenia faldéw glosowych (jedno- lub obustronne)
oraz zaburzenia gospodarki wapniowo-fosforanowe;.
Do przyczyn wyzszego ryzyka powiklan i zdarzen
niepozadanych u dzieci niz u dorostych nalezg gléwnie:

— relatywnie rzadkie wystepowanie ZRT u dzieci
(operacje przeprowadzane przez mniej doswiad-
czonych chirurgéw);

— czeste wspoélwystepowanie przerzutéw do ukladu
chionnego szyi;

— czeste obustronne wystepowanie raka;

— czeste wystepowanie wariantu rozlanego szkliwie-
jacego raka brodawkowatego, charakteryzujacego
sie rozlanym naciekaniem platow tarczycy i tkanek
okolicznych, ze wspoltowarzyszaca silna reakcja
zapalng (podtyp ten znacznie utrudnia chirurgowi
preparowanie i zachowanie dobrze ukrwionych
przytarczyc oraz funkcji nerwéw krtaniowych
wstecznych).

W ostatnich latach zdecydowanie wigkszy nacisk
kiadzie sie na poszukiwanie sposobéw i narzedzi pro-

wadzacych do minimalizacji ryzyka powiklan. Coraz
wigksza popularnoé¢ zyskuje Srédoperacyjny neuro-
monitoring nerwéw krtaniowych wstecznych [2, 5].
Nie udowodniono jednoznacznie, by neuromonitoring
obnizal ryzyko wystapienia porazen faldéw gtosowych
[24]. Nalezy uwazaé go jedynie za narzedzie pomoc-
nicze, a nie cudowny Srodek umozliwiajacy pewne
unikniecie tego powiklania. Uzyskane przy jego uzy-
ciu §rédoperacyjnie informacje moga jednak wplyna¢
na zmiane zakresu operacji i, np. po utracie sygnatu,
spowodowac zakonczenie zabiegu na lobektomii (dla
unikniecia obustronnego porazenia faldéw glosowych).
Catkowite usuniecie tarczycy wykonuje sie wéwczas
w spos6b odroczony, podczas kolejnej interwencji
chirurgicznej (tzw. etapowa tyroidektomia) [25].

Amerykanskie Towarzystwo Tyreologiczne reko-
menduje, by zastosowanie §rédoperacyjnego neuro-
monitoringu rozwazaé u dzieci mlodszych (< 10. rz.),
u chorych, u ktérych planuje sie usuniecie ukladu
chtonnego centralnego oraz w przypadku powtérnych
interwengji chirurgicznych [2].

Kolejnym istotnym powiklaniem chirurgii tarczycy
jest pooperacyjna niedoczynno$é przytarczyc. Ryzyko
jej wystapienia wzrasta ze wzrostem zaawansowania
choroby i rozszerzeniem zakresu operacji. Przytarczyce
sa kilkumilimetrowymi gruczotami, podobnymi do we-
zléw chlonnych, a ich lokalizacja bywa bardzo zmienna.

U dzieci szczegdlnym utrudnieniem sa niewielkie
wymiary gruczoléw i czeste wystepowanie przerzutéw
do ukiadu chlonnego centralnego, co wplywa na pogor-
szenie pewnej identyfikacji i zachowania przytarczyc.
Niestety, nawet u chorych, u ktérych przytarczyce
zostang Srédoperacyjnie zidentyfikowane, chirurgiczna
manipulacja moze doprowadzi¢ do ich niedokrwienia
i przejSciowej lub trwalej niedoczynnosci. Jesli nie
ma mozliwosci pozostawienia przytarczyc ,na naczy-
niach”, zawsze nalezy dokonac¢ ich autotransplantacji
(po potwierdzeniu utkania przytarczycy w badaniu
Srodoperacyjnym) [26]. Skinner i wsp. wykazali, ze
autotransplantacja redukuje ryzyko trwatlej niedo-
czynnosci przytarczyc [27]. Ze wzgledu na wysokie
prawdopodobienstwo niedokrwienia przytarczyc
pooperacyjne badanie stezenia parathormonu (iPTH,
intact parathyroid hormone) oraz wapnia w surowicy
krwi jest u dzieci konieczne i rekomendowane [2, 5].
Takie postepowanie pozwala na przewidywanie ryzyka
wystapienia zaburzen gospodarki wapniowo-fosfora-
nowej i wlaczenia substytucji wapniem i witaming D
jeszcze przed wystgpieniem objawéw klinicznych.

Najwieksze znaczenie dla redukcji ryzyka powiklan
pooperacyjnych u dzieci ma doswiadczenie osrodka
leczacego i chirurga operujgcego. Analiza ponad 600
dzieci po operacjach tarczycy wykazala obnizenie
catkowitego ryzyka powiklan (z 13,4% do 8,7%) oraz

365



Specyfika leczenia chirurgicznego ZRT u dzieci

Agnieszka Czarniecka i wsp.

powikian endokrynologicznych (z 11% do 5,6%), jesli
operacje wykonywatl doswiadczony chirurg [28]. Ryzy-
ko trwatej niedoczynnosci przytarczyc w osrodku o naj-
wyzszym, trzecim stopniu referencyjnosci w chirurgii
endokrynologicznej (Mayo Clinic) wynosi < 2,5%.
Odsetek powiklan chirurgicznych (z wylaczeniem
powiklan endokrynologicznych), takich jak: uszko-
dzenia nerwoéw krtaniowych, nerwu dodatkowego,
wystapienie objawu Hornera, waha sie w tym osrodku
od 1% do 6% [29].

Rekomendacje ATA podkreslaja, by operacje raka
tarczycy u dzieci wykonywano tylko w wyspecjalizo-
wanych osrodkach oraz by przeprowadzali je wylacznie
chirurdzy do$wiadczeni w leczeniu chorych na raka
tarczycy, a nie obligatoryjnie chirurdzy dzieciecy [2].

Podsumowanie

Réznice w histopatologii, biologii i przebiegu kli-
nicznym ZRT u dzieci i dorostych sa powodem
opracowania specjalnych zasad leczenia dla chorych
pediatrycznych.

Dzieci i mlodziez powinny by¢ operowane jedynie
przez chirurgéw doswiadczonych w chirurgii raka
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tarczycy, potrafiacych wywazy¢ ryzyko zwiazane
z koniecznoscia wykonania rozleglych operacji prowa-
dzacych do obnizenia czestodci wystepowania choroby
przetrwalej czy nawrotu z ryzykiem powikian obniza-
jacych jakos¢ zycia.

Zaleca sie, by leczenie i obserwacja chorych pedia-
trycznych prowadzily jedynie do§wiadczone, wielody-
scyplinarne zespoly ekspertow.
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