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¢Qué es el cancer medular de tiroides?

El cancer medular de tiroides (CMT) es poco frecuente y constituye alrededor del 1-2% de los canceres de tiroides. Se trata de un
tumor maligno que deriva de las células parafoliculares o células C de la glandula tiroidea, productoras de calcitonina.

La mayoria de veces el CMT es esporadico, pero es importante saber que un 25% de los casos pueden ser hereditarios debidos a
una mutacién de un gen conocido como protooncogén RET.

¢Qué es la mutacion RET?

El protooncogén RET esta localizado en el cromosoma 10. Practicamente todos los pacientes con una forma hereditaria de CMT
tienen una mutacién germinal en este gen, que esta presente en todas las células del cuerpo y que es la responsable del
desarrollo del tumor. En todos los pacientes diagnosticados de CMT se debe realizar estudio genético, mediante un anélisis de
sangre, para determinar si el CMT es esporadico o familiar. Si en un paciente se confirma una mutacién germinal del
protooncogén RET, se deberd estudiar a los familiares de primer grado (padres, hermanos e hijos). Si en estos casos,
especialmente si son nifios, se encuentra la mutacion RET, debe extirparse la glandula tiroidea antes de que se desarrolle el
tumor.

Las formas hereditarias forman parte del sindrome de neoplasia endocrina multiple (MEN) tipo 2 y pueden asociar otros tumores
endocrinos como feocromocitomas (tumores productores de catecolaminas), que se originan en las glandulas suprarrenales, o
adenomas paratiroideos, que cursan con elevacién de los niveles de calcio y que se originan en las glandulas paratiroides.

¢:Cuando debo consultar al endocrino? ;Cuales son los sintomas del
cancer medular de tiroides?

El cancer medular de tiroides se presenta habitualmente como un nédulo tiroideo. En ocasiones lo puede notar el paciente o el
médico durante una exploracién cervical y otras veces se descubre incidentalmente al realizar estudios de imagen por otros
motivos, por ejemplo una TC o una resonancia cervical, una PET, etc. Es muy frecuente que el CMT se extienda a los ganglios
linfaticos del cuello, por lo que en algunos casos se pueden palpar en la exploracion fisica.

Las células parafoliculares producen una hormona distinta de las hormonas tiroideas, llamada calcitonina. Habitualmente este
exceso de calcitonina no conlleva ninglin sintoma especifico. La determinacion de hormonas tiroideas suele ser normal.

¢Como se diagnostica el carcinoma medular de tiroides?

El diagnéstico en la mayoria de los casos se realiza mediante una biopsia con puncién-aspiracion con aguja fina (PAAF) de un
noédulo tiroideo.

En todos los pacientes con sospecha o con diagnéstico de CMT se deben medir en sangre los niveles de calcitonina y de
antigeno carcinoembrionario (CEA), los cuales estan tipicamente elevados en pacientes con CMT y son considerados
marcadores tumorales. Estas pruebas son Utiles para confirmar el diagnéstico y permiten planificar el tratamiento quirlrgico mas
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adecuado.

¢Cual es el tratamiento del CMT?

El Unico tratamiento curativo es quirtrgico, mediante la extirpacion completa de la glandula tiroidea (tiroidectomia total). La
extirpacién de los ganglios cervicales dependera de la afectacién ganglionar inicial y de los niveles de calcitonina.

A diferencia del cancer papilar y folicular de tiroides, las células parafoliculares no captan yodo, y por tanto el yodo radiactivo no
resulta de utilidad como tratamiento complementario en pacientes con CMT.

Los pacientes que se encuentren en progresién o presenten enfermedad metastasica a distancia (higado, pulmoén o hueso)
pueden beneficiarse de tratamientos sistémicos con inhibidores de la tirosina cinasa (selpercatinib, vandetanib, carbozantinib,
etc.). Estos tratamientos no curan el CMT, pero pueden conseguir enlentecer o revertir parcialmente el crecimiento del tumor.
Tienen importantes efectos secundarios, por lo que requieren una vigilancia estrecha.

En algunos casos pueden valorarse otras opciones de tratamiento como radioterapia, en metastasis 6seas o cerebrales,
quimioterapia convencional o andlogos de somatostatina marcados con radiofdrmacos.

¢Como es el seguimiento de los pacientes con CMT?

A diferencia de los tumores diferenciados de tiroides, el carcinoma medular no produce tiroglobulina, por lo tanto, esta no nos
servird como marcador tumoral tras la cirugia. En su lugar mediremos periédicamente los niveles de calcitonina y de CEA.
Después de la tiroidectomia, el objetivo es que los niveles de calcitonina sean indetectables. Un nivel detectable o que va en
aumento debe hacernos sospechar una posible recurrencia.

La ecografia cervical es también otra herramienta muy importante durante el seguimiento para detectar la persistencia de
enfermedad y/o la recurrencia. En funcién de los niveles de calcitonina o si se sospecha enfermedad a distancia solicitaremos
otras pruebas de imagen (TC cervicotoracica y abdominal, RM de abdomen, RM de columna y pelvis 0 gammagrafia 6sea).

Tras la cirugia, todos los pacientes deberan recibir tratamiento sustitutivo con hormona tiroidea de por vida. Los niveles de la
hormona estimulante de la tiroides (TSH) deben ser medidos periédicamente y la dosis de levotiroxina ajustada para mantener la
TSH en el rango normal.
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