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Introduction

1. Thyroid neoplasms in children show differences in
pathophysiology, clinical manifestation, and prog-
nosis compared to adults.

2. According to the data of the Polish National Cancer
Registry from 2003 to 2013 new cases of thyroid
cancer in patients below 19 years of age:

2.1.  Constitute 2.3% of all thyroid cancers diag-
nosed (535 of 22,817 cases);

2.2.  Constitute every second solid neoplasm in
girls (following tumours of the central nerv-
ous system) and every eighth solid neoplasm
in boys;

2.3.  In teenagers below 15 years of age thyroid
cancer is diagnosed 13 times more frequently
than in children below 10 years of age.

3. Papillary thyroid carcinoma (PTC) accounts for
90% or more of all childhood DTC cases. Follicular
thyroid carcinoma (FTC) is not common, medullary
thyroid carcinoma (MTC) is rare, whereas poorly dif-
ferentiated and undifferentiated thyroid carcinoma
occur incidentally.

4. Theaim of DTC treatment in children is a permanent
cure, with the lowest simultaneous percentage of
acute and chronic complications.

5. Published data, related to the efficacy of DTC treat-
ment in children and adolescents, come from retro-
spective cohort studies. There are no randomised
clinical studies.

6. The present guidelines refer to the diagnostics and
treatment of DTC in children and adolescents below
18 years of age and between 18 and 21 years of age.

Part |

Diagnostics of DTC
1. The most frequent clinical DTC manifestation in
children is a thyroid nodule. However, PTC may
occur as cervical lymphadenopathy with/or without
palpable thyroid tumour or as an incidental thyroid
lesion (incidentaloma) revealed by neck imaging
studies or surgical procedure not related to thyroid.
2. The risk of thyroid cancer in children operated
due to nodular goitre is significantly higher than
in adults ~ 25% (one-fourth of children operated).
3. DTCrisk factors in children and adolescent involve:
3.1. Radiation exposure (internal and external);
a peak incidence 15-25 years after exposure;
the younger the age at radiation exposure
and the higher the radiation activity, the
greater the risk of PTC in the future;
3.2.  Inherited syndromes (familial adenomatous
polyposis [FAP], Carney complex, DICER1

syndrome, Cowden disease, Werner syn-
drome, Beckwith-Wiedemann syndrome, fa-
milial paraganglioma syndrome, Li-Fraumeni
syndrome, McCune-Albright syndrome,
Peutz-Jeghers syndrome);

3.3.  Autoimmune thyroid diseases.

. Screening procedures in children and adolescents

with a higher DTC risk:

41. Physical examination once a year in children
at high risk of thyroid neoplasia is recom-
mended,;

4.2.  Neck ultrasound (US) always in case of pal-
pable thyroid nodules, thyroid asymmetry,
and/or abnormal cervical lymphadenopathy
found on examination;

4.3.  US allows detection of thyroid lesion prior
to a palpable nodule on examination; there-
fore, neck US should be performed at least
every 12 months in children:

4.3.1. With autoimmune thyroid disease,
4.3.2. After radiation therapy;

4.4. Patients at high risk of thyroid neoplasia
in the course of inherited syndromes (3.2)
should be referred to reference centres for ap-
propriate evaluation, follow-up and genetic
counselling.

. Diagnostics of thyroid nodules in children should be

carried out in a similar way to adults (Endokrynol

Pol 2016; 67: 74-145) with the following exceptions:

5.1. US of thyroid and cervical lymph nodes is
required in all children suspicious for thyroid
lesion;

5.2.  Nodule/lesion diameter as a major criterion
qualifying for fine-needle aspiration biopsy
(FNAB) is controversial in children because
the thyroid volume changes with age, and
the size of the nodule/lesion alone does not
predict its malignant phenotype. Therefore,
the decision of how to identify a nodule/le-
sion warranting FNAB should be based on US
characteristics and clinical data. Due to the
reasons mentioned above, US characteristics
and clinical contexts should be used more
preferentially than its size alone;

5.3.  The use of elastography may be helpful to
evaluate malignancy risk in thyroid lesions
in experienced and equipped centres;

5.4. Due to the higher DTC risk in children than
in adults with hyperfunctioning thyroid nod-
ules, one should not to resign from FNAB in
this group;

5.5.  PTC diffusely infiltrating constitutes a special
category in children. It results in the enlarge-
ment of a lobe or the entire gland, usually
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accompanied by palpable cervical lymph
nodes. This PTC variant is usually associated
with microcalcifications and requires FNAB;

5.6.  Among cytopathological findings categorised
according to the Bethesda System for Re-
porting Thyroid Cytopathology (Bethesda)
as Bethesda III and IV in children, thyroid
cancer is diagnosed postoperatively more
often than in adults. Surgery (lobectomy with
isthmectomy) should be recommended in
these groups instead of repeated FNAB;

5.7.  Due to a very low MTC risk in children not
harbouring germline RET proto-oncogene
mutation a routine calcitonin measurement
in diagnostics of nodular goitre is not neces-
sary.

Part Il

Treatment and follow-up of differentiated

thyroid carcinoma in children

1. Diagnostics before surgical treatment.

The examinations crucial to prepare a patient for

surgery in the case of diagnosis or suspicion of

thyroid cancer:

1.1.  Medical history and physical examination;

1.2.  US of thyroid and cervical lymph nodes;

1.3.  US-guided FNAB of thyroid lesions and sus-
picious lymph nodes;

1.4. The assessment of TSH, fT4, and fI3 to ex-
clude functional thyroid disturbances;

1.5. The assessment of serum total calcium con-
centration;

1.6.  Chest X-ray taken in two projections;

1.7.  Laryngological assessment of vocal cords
function.

2. In patents with diffuse or fixed thyroid nodules

or lymph nodes anatomical imaging (contrast en-
hanced CT or MRI) should be considered to plan
the optimal surgical approach.
Please note, in the case of DTC CT without contrast
administration is recommended, if radioiodine (RAI)
whole body scan (WBS) or RAI treatment is carried
out within six weeks. The evaluation of distant
metastases using other imaging studies should be
done only if indicated.

3. Surgical treatment of thyroid cancer.

3.1.  Each patient with preoperative diagnosis of
thyroid cancer should be directed to total
thyroidectomy. Currently, there is a lack of
evidence that lobectomy in children and
adolescents constitutes a sufficient approach
in a case of unifocal PTC, staged T1a.
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3.2. In the case of neoplastic infiltration of ad-
jacent tissues (trachea, oesophagus, blood
vessels), if total tumour resection is possible
(RO resection), an extensive (multi-organ)
surgery should be considered.

4. Evaluation of surgical radicalness in the context of

indications for secondary total thyroidectomy.

41. Secondary total thyroidectomy should be
treated as non-optimal approach.

4.2. Secondary total thyroidectomy should be
considered by a multidisciplinary team if the
primary surgery has lesser extent.

4.3. If the extent of surgery is not unequivocal,
the evaluation of its radicalness is based on
combined interpretation of postoperative
histopathological examination, US, cervical
scintigraphy, and serum thyroglobulin (Tg)
level. These examinations should be carried
out not earlier than 1-2 months after surgery;
for neck scintigraphy and serum Tg assess-
ment TSH stimulation is necessary. However,
it should be emphasised that, contrary to the
adult population, no unequivocal criteria for
the evaluation of the radicalness of thyroid
surgery exist.

. There are some obligatory rules that should be fol-

lowed during thyroid surgery.

5.1.  Recurrent laryngeal nerve visualisation dur-
ing surgery is recommended. One should
also aim to preserve the external branch of
the superior laryngeal nerve on preparation
of tissues localised near the upper part of the
thyroid lobes.

5.2.  Intraoperative nerve stimulation (with/with-
out neuromonitoring) may be used to make
its identification easier and to evaluate its
function.

5.3.  One should aim to preserve normal parathy-
roid vascularisation during surgery.

. Necklymph node surgery in primary thyroid cancer.

6.1. Compartment-oriented lymph node resec-
tion is recommended. The “berry picking”
method and attempts to use palpation to de-
termine whether lymph nodes are metastatic
are not recommended.

6.2.  Central neck dissection (CND).

6.1. CND due to thyroid cancer should
involve group VI level: prelaryngeal,
pretracheal, paratracheal, and perithy-
roidal lymph nodes.

6.2. CND constitutes a therapeutic proce-
dure in patients with gross extrathy-
roidal invasion and/or locoregional
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6.3.

lymph metastases on preoperative
staging or intraoperative findings.

6.3.  If there is no evidence of central or
lateral neck metastasis CND is a pro-
phylactic procedure.

6.4. Considering the high risk of lymph
node metastases in DTC children the
authors of these recommendations
suggest CND in every patient.

6.5.  Inpatients with unifocal cancer < 1cm
ipsilateral CND with intraoperative
evaluation and possible contralateral
CND may be considered.

6.6. CND is not necessary in minimally
invasive follicular thyroid carcinoma if
the diagnosis is staged preoperatively
and intraoperative evaluation does
not suggest lymph node involvement.

Lateral neck dissection (LND).

6.3.1. Ipsi- or bilateral LND as a modified
lateral neck dissection (without the
resection of the internal jugular vein,
sternocleidomastoid muscle, and spi-
nal accessory nerve) is indicated when
lymph node metastases are confirmed
(by preoperative FNAB or intraopera-
tive biopsy).

6.3.2. Bilateral intraoperative biopsy of
lateral neck lymph nodes is indicated
to exclude lymph node metastases. If
it is negative, it justifies the diagnosis
of NO stage. If it is positive, it consti-
tutes an indication for modified neck
dissection. Such lymphadenectomy
is a therapeutic procedure (so-called
“selective” — this term does not mean
selective resection of involved lymph
nodes, which is not recommended in
these patients).

7. Complications of surgery due to thyroid cancer.

7.1.

7.2.

7.3.

Surgical treatment of the thyroid gland in
children should be carried out in a multispe-
cialty hospital, including endocrinology, radi-
ology (US and anatomical imaging), nuclear
medicine, and very importantly a surgeon
experienced in performing total/near total
thyroidectomy.

Surgical treatment of the thyroid gland in
children, particularly when compartment-
oriented lymphadenectomy is indicated,
should be performed by a surgeon who car-
ries out at least 30 such procedures a year.
The most common complications of thyroid
surgery are laryngeal recurrent nerve palsy

7.4.

7.5.

8.1.

8.2.

8.3.

9.1.

9.2.

and hypoparathyroidism. Both may be tran-
sient or permanent. The frequency of perma-
nent complications constitutes an important
indicator of centre experience; however, it is
also related to disease stage, often advanced
in children.

Early calcium and vitamin D (calcitriol) sup-
plementation in patients with high risk of
postoperative hypocalcaemia may decrease
the risk of symptomatic hypocalcaemia.
Postoperative serum intact parathyroid hor-
mone (iPTH) evaluation may predict who
would benefit from more intensive monitor-
ing and treatment.

. Postoperative evaluation should involve.

Disease staging according to the AJCC TNM
classification system (Table I) and the assess-
ment of the risk of cancer recurrence (Table II).
Physical examination, US of thyroid bed and
cervical and supraclavicular lymph nodes,
serum Tg measurement and its antibodies
(TgAb), serum ionised (or corrected) calcium
concentration, and iPTH.

Diagnostic WBS (DxWBS) with the as-
sessment of stimulated Tg. The preferable
method of TSH stimulation is recombinant
human TSH (rhTSH) administration.

. RAI treatment.

Conditions related to RAI therapy in children.

9.1.1. Due to the necessity of long-term
isolation in a protected hospital ward
during RAI treatment appropriate
preparation of both the child and his/
her parents is very important.

9.2.2. Achild who undergoes isotope thera-
py should have suitable mental com-
fort provided. The best way to do this
is continuous contact with a parent
or legal guardian. The room in which
a child stays should be adequately
protected and prepared according to
the patient’s age.

9.3.3. A patient/legal guardian should be
fully informed about the treatment
aim and its course (including radio-
logical protection rules).

The goals of RAI treatment.

—  To destroy thyroid remnants left after
surgery (ablation of thyroid remnant),

—  Tosterilise cancer microfociin the thy-
roid bed and lymph nodes (adjuvant
treatment),

—  To sterilise distant micrometastases
(adjuvant treatment).
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Table 1. DTC stage on the basis of histopathological examination (pTNM)

Primary tumour (T)

Tx Primary tumour cannot be assessed

T0 No evidence of primary tumour is found

T Tumour size < 2 cm in greatest dimension and is limited to the thyroid

Tla Tumour < 1 cm, limited to the thyroid

T1b Tumour > 1 cm but < 2 cm in greatest dimension, limited to the thyroid

T2 Tumour size > 2 cm but < 4 c¢m, limited to the thyroid.

T3 Tumour size >4 cm, limited to the thyroid or any tumour with minimal extrathyroidal extension (e.g. extension to sternothyroid muscle
| or perithyroid soft tissues)

T4a Tumour of any size extending beyond the thyroid capsule to invade subcutaneous soft tissues, larynx, trachea, oesophagus, or recurrent
laryngeal nerve

T4b Tumour invades prevertebral fascia or encases carotid artery or mediastinal vessels

Regional lymph nodes (N)

Nx Regional lymph nodes cannot be assessed

NO No regional lymph node metastasis

N1 Regional lymph node metastasis

N1a Metastasis to level VI (pretracheal, paratracheal, and prelaryngeal/Delphian lymph nodes)

N1b Metastasis to unilateral, bilateral, or contralateral cervical (levels I, II, lll, IV, or V) or retropharyngeal or superior mediastinal lymph nodes
(level VII)

Distant Metastasis (M)

Mx Distant metastasis cannot be assessed
Mo No distant metastasis
M1 Distant metastasis is present
Table IL Pediatric thyroid cancer risk groups 9.5.  Adjuvant RAI treatment.
9.5.1. A beneficial effect of adjuvant RAI
Low-risk cancer* pT1aNO treatment on the risk of DTC recur-
Intermediate-risk cancer ~ pT1b -pT3NO rence has been demonstrated. How-
High-risk cancer pT3 (with gross extrathyroidal extension), ever, there is a lack of data about the
pT4, N1 independent of the advanced DTC stage in which this effect is best.
primary tumour Therefore, the authors of these recom-
*patients with unfavourable histopathological subtypes of differentiated thyroid mendations believe that RAI adjuvant
carcinoma should be excluded treatment should be considered in all
DTC children.
9.5.2. Inthelowest DTC stage pT1aNO with-
9.3.  The type of RAI treatment drawal from isotope therapy may be
—  Adjuvant treatment (including also considered.
thyroid ablation), 9.6. Radical RAI treatment.
— Radical treatment, Radical RAI treatment is indicated in the case
—  Palliative treatment. of iodine-avid, inoperable locoregional can-
9.4. RAI treatment in children is usually an cer foci as well as in the treatment of distant
adjuvant treatment or radical treatment of metastases. The decision about consecutive
distant metastases. In isolated cases of very RAI treatment should be made individually
advanced DTC stages or when RAI uptake on the basis of the effects of earlier treatment
in metastases is low the treatment may have (biochemical and imaging examinations).
a palliative character. In each case the deci- 9.7.  Qualification for RAI treatment.
sion about isotope therapy should be pre- 9.7.1. The following examinations, qualify-
ceded by a benefit/risk analysis, carried out ing the patient for this treatment,
together with parents. should be carried out, and the goals
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9.8.

should be determined before RAI
treatment.
One should be done in each case:
—  Medical history and physical
examination,
— Neck US,
—  SerumTgand TgAb assessment,
— Complete blood count, serum
ionised or total calcium concen-
tration, creatinine.
In the case of the suspicion of distant
metastases CT or MRI should be
considered. However, one should
remember that distant metastases in
children are usually micrometastases
and they are visualised only in WBS
after RAI administration.
BEDG-PET cannot be recommended
due to the lack of published data re-
garding its sensitivity and specificity
in DTC children.
The optimal time period to carry out
RAI treatment is between 4 and 12
weeks after surgery, when the scar is
healed up, postoperative oedema is re-
treated, and immediate and transient
surgical complications recovered.
Preparation for RAI treatment.
9.8.1. To make RAI uptake possible within
thyroid cancer remnants serum TSH
concentration should exceed 30 mIU/L
via L-thyroxine (LT4) withdrawal for
about four weeks.
In patients in whom a suitable endog-
enous TSH increase is not possible
(TSH deficiency, huge tumour burden
secreting thyroid hormones), or who
do not tolerate the symptoms of overt
hypothyroidism, or in whom there
is an increased risk of side effects of
thyroid hormone withdrawal, thTSH
administration should be considered.
The proposed scheme of rhTSH ad-
ministration is similar to the one used
in adults — 0.9 mg rhTSH intramus-
cularly on two consecutive days. RAI
activity is administered on the third
day.
The latest published data indicate simi-
lar efficacy of RAI treatment preceded
by rhTSH administration in children
to adult population. Thus it may also
be considered in children who do not
fulfil the criteria given in point 9.8.2.

9.7.2.

9.7.3.

9.7.4.

9.8.2.

9.8.3.

9.9.

9.10.

9.8.4. RAI treatment should be carried out
in experienced centres with the pos-
sibility of patient monitoring.

RAI activity used in DTC treatment.

9.9.1. Due to the lack of data comparing the

empiric dosing and dosimetry-guided

RAI treatment, none of these methods

should be recommended.

Using high RAI activities in the treat-

ment of metastases one should aim at

dosimetric evaluation to reduce the
risk of radiotoxicity — the absorbed
blood dose of ionising radiation
should not exceed 2 Gy, whereas
whole body RAI retention 48 hours
after isotope administration should
not exceed 4.44 GBq (120 mCi), or in
the case of diffuse lung metastases —

2.96 GBq (80 mCi).

Post-therapeutic WBS.

RAI treatment should be finalised with WBS

(so-called post-therapeutic scintigraphy) to

determinate RAlI-avid lesion in the patient’s

body.

9.10.1. Post-therapeutic WBS is recommend-
ed in all children within the period of
3-7 days following RAI administra-
tion.

9.10.2. In case of metastases suspicion ad-
ditional single-photon emission com-
puted tomography (SPECT/CT) may
allow for anatomical localisation of
RAI-avid lesion in the patient’s body.

9.9.2.

10. Adjuvant teleradiotherapy and systemic treatment
in childhood DTC are not used.
11. Suppressive LT4 therapy.

11.1.

11.2.

11.3.

11.4.

There s the lack of published data evaluating
the impact of the level of TSH suppression on
DTC prognosis in children.

Full TSH suppression (TSH < 0.1 mIU/L) is
indicated in patients with the presence of
locoregional disease or distant metastases.
In children without clinical or biochemical
symptoms of persistent DTC five years after
primary oncological treatment serum TSH
should be kept within the low values of nor-
mal range (TSH 0.4-1.0 mIU/L).

In other cases one should aim at incomplete
TSH suppression (TSH range 0.1-0.4 mIU/L).

12. Follow-up after completion of primary treatment.

12.1.

Biochemical follow-up by the use of serum

Tg measurements.

12.1.1. Tg concentration is a sensitive marker
in the evaluation of treatment out-
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12.2.

12.3.

634

comes and periodic DTC follow-up in
children and adolescents.

12.1.2. Together with Tg evaluation the con-
centration of TgAb should be meas-
ured because the presence of TgAb
makes interpretation of the Tg result
difficult.

12.1.3. Tg concentration below 2 ng/mL
(without accompanying TgAb) under
TSH stimulation identifies patients
with complete remission and a very
high probability of being disease-free
during the further follow-up, in whom
intensive oncological monitoring is
not necessary and the level of TSH
suppression may be reduced.

12.1.4. The tendency in serial Tg and/or TgAb
measurements is rather more helpful/
/informative regarding disease status
than single assessment of these pa-
rameters.

12.1.5. Increasing or significantly increased Tg
level (> 10 ng/mL) under TSH stimu-
lation requires further examinations
to localise cancer foci, which are the
source of elevated Tg concentration.

12.1.6. Detection of a slight increased Tg level
(2-10 ng/mL) under TSH stimulation
in a patient who has undergone sur-
gery and RAI treatment may indicate
a persistent disease; however, these
values may decrease over time with-
out any additional treatment.

Imaging follow-up.

12.2.1. Neck US is recommended in DTC
monitoring in children and adolescents

12.2.2.Neck US should be carried out
within approximately six months
after the first surgery and next within
6-12-month intervals in moderate-
and high-risk patients and once a year
in low-risk patients (Table II).

12.2.3. Further monitoring after five years
should be individualised with refer-
ence to recurrence risk. One should
remember that the risk of DTC recur-
rence persists for a long time (even
after decades).

DTC monitoring with the use of WBS

12.3.1. During the follow-up of DTC children/
adolescents, with the possibility of per-
sistent disease, DxWBS may be used to
make a decision about RAI treatment
and to determine RAI activity.

12.3.2. DxXWBS may be considered to con-
firm the lack of RAI-avid cancer foci
in children pretreated with RAI, in
whom there is no evidence of disease
1-2 years after isotope therapy.

12.3.3. If DxWBS gives a negative result and
the stimulated Tg level is < 2 ng/mL,
no additional benefits will result from
further diagnostic DxWBS series un-
less the patient is still disease free.

13. Follow-up of children with elevated Tg levels with-
out persistent disease in neck US and WBS.

13.1.

13.2.

13.3.

In children with detectable Tg level under
TSH suppression but normal neck US and
DxWBS, contrast enhanced neck and chest
CT scan should considered if iodine excess
is not the cause of a false negative DxWBS
result.

The utility of ®FDG-PET is poorly docu-
mented in children, and ¥FDG-PET cannot
be routinely recommended.

The role of empiric dosing and post-therapeu-
tic DxWBS are poorly studied and therefore
they cannot be recommended to localise
disease in DTC children with a negative result
of DxWBS. However, RAI treatment may be
considered in cases of incomplete biochemi-
cal response (i.e. increasing Tg level).

14. Treatment of persistent/recurrent disease.

14.1.

14.2.

Cervical recurrent/persistent disease.

14.1.1. Surgical treatment should be preferred
in case of disease localised in the neck/
/mediastinum, if such surgery is
possible.

14.1.2. RAl-avid neck disease (seen on Dx-
WBS) may be amendable to RAI treat-
ment when the risk of postoperative
complications is high. In each case the
decision making should be individu-
alised.

14.1.3. Every time, after surgery, the indica-
tions for RAI treatment should be
considered.

Treatment of distant metastases.

14.2.1. Most distant metastases (mainly to the
lungs) in the course of DTC demon-
strate RAI uptake. In such cases RAI
is the treatment of choice.

14.2.2. Subsequent RAI treatment of RAI-avid
lung metastases should be individu-
alised considering the unique DTC
course in a child, risk of side effects,
treatment tolerability, and cumulated
RAI dose/activity.
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14.2.3. In each case RAI treatment should be
carried out by experienced specialists
in the evaluation of disease course and
distant metastases imaging in children.

15. Teleradiotherapy and systemic treatment in advanced,
RAl-refractory DTC in children and adolescents.
15.1. The treatment should be considered only in

children with progressive or symptomatic
disease.

15.2. There is a lack of published data related to
the efficacy of radiotherapy in DTC children/
/adolescents. The indications for radiotherapy
are rare and may concern only symptomatic
therapy (pain-relief radiotherapy).

15.3. Similarly to teleradiotherapy, there is a lack
of data related to systemic treatment in chil-
dren/adolescents. Such treatment should be
carried out under randomised clinical trials.

Polish version

Deklaracja

Niniejsze rekomendacje dotyczace diagnostyki i lecze-
nia zréznicowanego raka tarczycy (DTC, differentiated
thyroid cancer) u dzieci i mlodziezy sa pierwszym tego
typu polskim opracowaniem. Rekomendacje przygo-
towane zostaly przez zesp6l skladajacy sie z delegatéw
poszczegblnych Towarzystw Naukowych, ktére zglo-
sily gotowos¢ do udzialu w pracach nad powstaniem
rekomendacji w powyzszym zakresie. Impulsem, kt6ry
zgromadzil specjalistéw zaangazowanych w opieke
medyczna nad dzie¢mi chorymi na raka tarczycy, byly
rekomendacje wydane przez Amerykanskie Towarzy-
stwo Tyreologiczne (ATA). Czlonkowie zespotu uznali,
ze konieczne jest dostosowanie tych rekomendacji
do specyficznej sytuacji epidemiologicznej w Polsce,
polskich do$wiadczen w leczeniu DTC u dzieci i do
zasad funkcjonowania polskiej stuzby zdrowia. Dlatego
niniejsze rekomendacje maja charakter konsensusu
ekspertéw przygotowanego na podstawie informacji
ATA oraz innych dostepnych danych, ktéry przedys-
kutowany zostal w czasie zebrania Polskiej Grupy
Nowotworéw Endokrynnych w Warszawie w dniu
29.04.2016 roku.

Wstep

1. Nowotwory tarczycy u dzieci prezentujg ré6znice w
patofizjologii, obrazie klinicznym oraz w rokowaniu
w stosunku do dorostych.

2. Wedlug danych Krajowego Rejestru Nowotworéw
z lat 2003 do 2013 nowe zachorowania na raka tar-
czycy w Polsce u 0s6b ponizej 19. roku zycia:

2.1.  Stanowia 2,3% wszystkich rakéw tarczycy
(535 vs. 22187);

2.2. U dziewczat rak tarczycy stanowi drugi, po
nowotworach osrodkowego ukladu nerwo-
wego (OUN), a u chlopcow 6smy z kolei
najczesciej rozpoznawany nowotwor lity;

2.3. U nastolatkéw powyzej 15. roku zycia rak
tarczycy rozpoznawany jest ponad 13 razy
czesciej niz u dzieci ponizej 10. roku zycia.

3. Rak brodawkowaty tarczycy (PTC, papillary thyroid
carcinoma) stanowi 90% lub wiecej wszystkich przy-
padkéw zréznicowanych rakéw tarczycy u dzieci. Rak
pecherzykowy tarczycy (FTC, follicular thyroid carcinoma)
nie jest czesty, podczas gdy rak rdzeniasty tarczycy,
nisko zré6znicowane nowotwory i rak niezréznicowany
nalezg do kazuistyki u mlodocianych pacjentéw.

4. Celemleczenia DTC u dzieci jest trwale wyleczenie
z choroby przy jak najmniejszym odsetku ostrych
i przewleklych objawéw ubocznych leczenia.

5. Publikowane dane dotyczace skutecznoscileczenia
dzieci/mlodziezy ze DTC pochodzg z retrospek-
tywnych badan kohortowych. Nie ma dostepnych
randomizowanych badan klinicznych.

6. Przedstawiane rekomendacje dotycza diagnostyki
i leczenia DTC rozpoznanego u dzieci/mlodziezy
do 18. roku oraz w okresie przejsciowym pomiedzy
18. a 21. rokiem zycia.

Czesc 1

Diagnostyka zrdzZnicowanego

raka tarczycy u dzieci

1. Najczestsza manifestacjg DTC u dzieci jest guz tar-
czycy. Jednakze PTC moze wystepowaé w postaci
limfadenopatii szyjnej z/lub bez palpacyjnego guza
w tarczycy, lub jako ognisko incydentalne (inciden-
taloma) w tarczycy, uwidocznione przy okazji ba-
dania obrazowego szyi lub zabiegu chirurgicznego
niezwigzanego pierwotnie z tarczyca.

2. Ryzyko raka tarczycy wsrédd dzieci operowanych
z powodu wola guzkowego jest znacznie wyzsze
niz u dorostych i wynosi okolo 25% (ok. 1/4 opero-
wanych dzieci).

3. Czynniki wysokiego ryzyka rozwoju DTC u dzieci/
/mlodziezy obejmuja:
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3.1.

3.2.

3.3.

Ekspozycje na promieniowanie jonizujace
(zewnetrzne i wewnetrzne); szczyt zachoro-
wan okolo 15-25lat po ekspozycji; im mtodsze
dziecko w chwili ekspozycji i wyzsza dawka
promieniowania jonizujgcego, tym wyzsze
ryzyko zachorowania w przysziosci na PTC;
Zespoly genetyczne (rodzinna polipowatos¢
gruczolakowata, kompleks Carneya, zespot
DICERI, choroba Cowdena, zesp6l Werne-
ra, zespol Beckwitha-Wiedemanna, zespot
rodzinnego wystepowania przyzwojakéw,
zespo6l Li-Fraumeni, zesp6t McCune-Albri-
ghta, zesp6l Peutz-Jeghersa);

Choroby autoimmunizacyjne tarczycy.

4. Badania przesiewowe u dzieci/mlodziezy ze zwiek-
szonym ryzykiem zachorowania na DTC:

4.1.

4.2.

4.3.

44.

Raz w roku rekomendowane jest badanie
fizykalne dzieci z wysokim ryzykiem nowo-
tworu tarczycy;
Badanie USG szyi wykonujemy zawsze
w przypadku stwierdzenia w czasie badania
fizykalnego palpacyjnych guzkéw, asymetrii
tarczycy i/lub nieprawidlowej limfadenopatii
szyjnej;
USG pozwala wykry¢ zmiany ogniskowe
w tarczycy, zanim beda one wykrywalne
wbadaniu palpacyjnym, dlatego przesiewowe
badanie USG powinno by¢ wykonywane co
najmniej raz na 12 miesiecy u dzieci:
4.3.1. Zchorobg autoimmunizacyjng tarczycy;
4.3.2. Po ekspozycji na promieniowanie
jonizujace;
Pacjenci ze zwiekszonym ryzykiem rozwoju
DTC w przebiegu zespoléw genetycznych
(3.2) powinni by¢ kierowani do o$rodkéw
referencyjnych celem wiasciwej oceny, mo-
nitorowania i poradnictwa genetycznego.

5. Diagnostyka guzéw tarczycy u dzieci powinna by¢
prowadzona podobnie jak u dorostych (Endokrynol
Pol 2016; 67: 74-145) z wylaczeniem nastepujacych
sytuacji:

5.1.

5.2.
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U wszystkich dzieci z podejrzeniem zmiany
ogniskowej wymagane jest badanie USG
tarczycy i wezléw chlonnych szyjnych;

Srednica guzka/ogniska jako decydujacego
kryterium kwalifikacji do biopsji aspiracyjnej
cienkoiglowej celowanej (FNAB, fine needle
aspiration biopsy) jest kontrowersyjna u dzieci
zuwagi na fakt, Ze objeto$¢ tarczycy zmienia
sie wraz z wiekiem i sama wielko$¢ zmiany
nie pozwala na prognozowanie zlodliwego
fenotypu. Charakterystyka ultrasonograficz-
naidane kliniczne powinny mie¢ decydujace

5.3.

5.4.

5.5.

5.6.

5.7.

Czesc I

znaczenie w identyfikacji guzkéw/ognisk
wymagajacych biopsji. Z wyzej wymienio-
nych powodéw charakterystyka ultrasono-
graficzna i kontekst kliniczny powinny mie¢
wieksze znaczenie, anizeli sama wielko$¢
guza/ogniska, tak aby wybra¢ zmiany wy-
magajace FNAB;

W osrodkach dysponujacych sprzetem i do-
$wiadczeniem elastografia moze by¢ pomoc-
na przy ocenie ryzyka ztosliwosci w zmianie
ogniskowej w tarczycy;

Ze wzgledu na wyzsze ryzyko DTC u dzieci
niz u dorostych z guzami nadczynnymi nie
nalezy rezygnowa¢ z badania FNAB w tej
grupie chorych;

Specjalng kategorie stanowi PTC u dzieci
z rozlanym naciekiem, gdyz powoduje on
powiekszenie zajetego plata lub calego gru-
czolu, zazwyczaj polaczone z obecnoscia
palpacyjnych wezléw chlonnych szyi. Taka
posta¢ PTC jest zwykle zwigzana z obecno-
$cig mikrozwapnien i wymaga FNAB;
Wsréd rozpoznan cytologicznych IIT i IV
kategorii wedlug Bethesda u dzieci znacz-
nie czesciej stwierdza sie pooperacyjnie
raka tarczycy niz u dorostych (odpowiednio
28% vs. 5-15% w kategorii III oraz 58% vs.
15-30% w kategorii IV), stad w tych grupach
znieokreslonym rozpoznaniem nalezy reko-
mendowac leczenie chirurgiczne (lobektomia
wraz z cie$nig) zamiast powtérnej FNAB;
Ze wzgledu na bardzo niskie ryzyko raka
rdzeniastego u dzieci, ktére nie s nosiciela-
mi mutacji genu RET, rutynowe oznaczanie
kalcytoniny nie jest uzyteczne w diagnostyce
wola guzkowego.

Leczenie i monitorowanie zroznicowanego

raka tarczycy u dzieci

1. Zakres diagnostyki przed leczeniem operacyjnym.
Badania niezbedne dla przygotowania chorego do
leczenia operacyjnego w przypadku rozpoznania
lub podejrzenia nowotworu zlosliwego tarczycy:

1.1.
1.2.

1.3.

Wywiad i badanie kliniczne;

Badanie USG szyi:

— tarczycy,

— wezléw chionnych szyjnych;

Biopsja aspiracyjna cienkoiglowa, prowadzo-
na pod kontrola USG:

— zmian ogniskowych w tarczycy,

— podejrzanych weziéw chlonnych.
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14. Badanie TSH, fT4 i fT3 w celu wykluczenia
zaburzeh czynnosciowych tarczycy;

1.5.  Oznaczenie stezenia wapnia calkowitego
W surowicy;

1.6. Badanielaryngologiczne w celu oceny funkcji
strun glosowych.

. U pacjentéw z rozlegltymi lub nieprzesuwalnymi

zmianami w tarczycy lub w wezlach chionnych

nalezy rozwazy¢ obrazowanie anatomiczne tarczy-
cy przy zastosowaniu rezonansu magnetycznego

(MR, resonance magnetic imaging) lub tomografii

komputerowej (CT, computed tomography) z kon-

trastem, tak aby optymalnie zaplanowaé leczenie
chirurgiczne.

Uwaga: w przypadku rakow zréznicowanych wska-

zane jest badanie CT bez kontrastu, jezeli scyntygra-

fia lub leczenie jodem 131 (**!I) bedzie prowadzone

w ciggu najblizszych 6 tygodni. Ocena obecnosci

przerzutéw odleglych w innych badaniach obra-

zowych powinna by¢ wykonywana tylko w razie
wskazan.

. Leczenie operacyjne tarczycy.

3.1. Kazdy pacjent z przedoperacyjnym roz-
poznaniem raka tarczycy powinien by¢
poddany catkowitej tyreoidektomii. Autorzy
rekomendacji uwazajg, ze aktualnie u dzieci/
/mlodziezy brak jest dowodéw, ze w przy-
padku jednoogniskowego raka brodaw-
kowatego w stadium Tla lobektomia jest
zabiegiem wystarczajacym. Niemniej poglad
ten nie jest podzielony przez wszystkich
autoréw. Konieczne jest przypomnienie, ze
autorzy rekomendacji ATA uwazajq lobekto-
mie z cie$nig u dorostych za wystarczajacy
zakres operacji.

3.2. W przypadku stwierdzenia nacieku sasied-
nich narzadéw (tchawica, przelyk, naczynia
krwionos$ne), jezeli istnieje szansa catkowi-
tego wyciecia guza (tzw. resekcja R0), nalezy
rozwazy¢ operacje wielonarzagdowsa, majac
jednak na wzgledzie konieczno$¢ unikania
powikltan pooperacyjnych.

. Ocena radykalnosci przeprowadzanego leczenia

operacyjnego w kontekscie wskazan do wtérnego

calkowitego wyciecia tarczycy:

41. Wtoérne catkowite wyciecie tarczycy nalezy
traktowac jako postepowanie nieoptymalne;

4.2.  Wtoérne catkowite wyciecie tarczycy nalezy
rozwazy¢ konsyliarnie, jezeli zostala prze-
prowadzona operacja o mniejszym zakresie;

4.3. Jezeli zakres operacji nie jest jednoznaczny,
ocena radykalnosci zabiegu opiera sie na
lacznej interpretacji pooperacyjnego badania
histopatologicznego, badania USG, poopera-

cyjnej scyntygrafii szyi oraz badania stezenia
tyreoglobuliny (Tg). Badania u chorego po-
winny by¢ wykonane nie wczeéniej niz 1-2
miesigce po operacji. Dla scyntygrafii szyi
ioceny stezenia Tg konieczna jest stymulacja
TSH. Nalezy jednak podkresli¢, ze w prze-
ciwienstwie do oséb dorostych, u dzieci nie
zostaly wypracowane jednoznaczne kryteria
oceny radykalnoéci leczenia operacyjnego
tarczycy.

5. W czasie operacji wykonywanej z powodu roz-

poznania/podejrzenia raka tarczycy obowiazuja

nastepujace zasady.

5.1. W trakcie operacji zalecana jest wizualizacja
nerwu krtaniowego wstecznego. Nalezy tak-
ze dazy¢ do zachowania galezi zewnetrznej
nerwu krtaniowego gérnego w trakcie pre-
parowania tkanek w okolicy bieguna gérnego
tarczycy;

5.2. Moznakorzysta¢ ze srddoperacyjnej elektro-
stymulacji nerwu (z neuromonitoringiem lub
bez) w celu ulatwienia identyfikacji nerwu
i oceny jego czynnosci;

5.3. Nalezy dazy¢ do zachowania prawidlowo
unaczynionych przytarczyc w trakcie ope-
racji.

. Operacje na ukladzie chtonnym w DTC:

6.1. Rekomendowana jest resekcja wezléow
chionnych szyi ukierunkowana na przedziat
(anatomiczny). Nie jest rekomendowana
metoda ,wybierania jagod” (berry picking)
z préba wykorzystania palpacji do oceny, czy
wezly sa przerzutowe;

6.2.  Operacja centralnych weztéw chlonnych szyi:
6.2.1. Operacja wezléw centralnych szyi

z powodu raka tarczycy powinna
obejmowac wezly grupy VI (przedziat
Srodkowy szyi obejmujacy wezly
przedkrtaniowe, przedtchawicze,
okolotchawicze i okototarczycowe);

6.2.2. Centralna limfadenektomia ma cha-
rakter interwencji terapeutycznej
u dzieci z rozlegla pozatarczycowaq
inwazja i/lub przerzutami do lo-
koregionalnych wezléw (zaréwno
centralnych, jak i bocznych) w ocenie
przedoperacyjnej lub stwierdzonymi
$rodoperacyjnie;

6.2.3. Jezeli nie ma cech zajecia tej grupy
wezlowej lub weziéw bocznych szyi,
operacja ma charakter operacji profi-
laktycznej;

6.2.4. Biorac pod uwage wysokie ryzyko
przerzutéw do weziéw chlonnych
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6.3.

u dzieci z DTC, autorzy niniejszych
rekomendacji postulujg, ze u kazdego
chorego nalezy dazy¢ do przeprowa-
dzenia centralnej limfadenektomii;

6.2.5. U pacjentéw z jednoogniskowym PTC
< 1 cm mozna rozwazy¢ wykonanie
limfadenektomii srodkowej po stronie
guza, ze sprawdzeniem i ewentualna
limfadenektomia po przeciwnej stro-
nie w oparciu o ocene $rodoperacyjna;

6.2.6. Centralna limfadenektomia nie jest
bezwzglednie konieczna w raku
pecherzykowym wysokozréznicowa-
nym.

Operacja bocznych wezléw chlonnych szyi:

6.3.1. Jedno- lub obustronna operacja
wezléw bocznych szyi jako zmody-
fikowana limfadenektomia szyjna
(bez wyciecia zyly szyjnej, mieénia
mostkowo-obojczykowo-sutkowego
i nerwu XI) jest wskazana po po-
twierdzeniu obecnosci przerzutu (w
przedoperacyjnej FNAB lub biopsiji
srodoperacyjnej);

6.3.2 Srédoperacyjna obustronna biopsja
chirurgiczna wezléw bocznych szyi
jest wskazana dla wykluczenia prze-
rzutéw do wezléw bocznych szyjnych.
Pozwala na rozpoznanie stadium NO
w przypadku braku przerzutéow
w badaniu histopatologicznym lub
w przypadku ich rozpoznania stanowi
wskazanie do modyfikowanej lim-
fadenektomii bocznej po tej stronie.
Taka limfadenektomia ma woéwczas
charakter operacji leczniczej (tzn. se-
lektywnej — nazwa ta nie oznacza se-
lektywnego wyciecia zajetych wezléw
chionnych, ktére nie jest polecane
w tej sytuacji).

7. Powiklania po leczeniu operacyjnym raka tarczycy:

7.1.

7.2.
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Leczenie chirurgiczne gruczotu tarczowego
u dzieci powinno by¢ wykonywane w szpi-
talu, ktéry ma pelny zakres specjalistycznej
opieki medycznej, wlaczajac endokrynologie,
radiologie (USG i obrazowanie anatomicz-
ne), medycyne nuklearna, anestezjologie,
intensywna opieke medyczng i — co bar-
dzo wazne — chirurga do$wiadczonego w
wykonywaniu catkowitej/prawie catkowitej
tyreoidektomii;

Idealnie byloby, zeby leczenie chirurgiczne
gruczolu tarczowego u dzieci, szczeg6lnie
jesli wskazana jest przedzialowa resekcja

wezléw chlonnych, bylo wykonane przez
chirurga przeprowadzajgcego przynajmniej
30 zabiegéw tego typu rocznie (kryterium ilo-
$ciowe zaproponowane przez rekomendacje
ATA).

7.3. Do najczestszych powiklan po leczeniu
operacyjnym naleza porazenie nerwu krta-
niowego wstecznego i niedoczynnosé przy-
tarczyc. Oba powiklania mogg miec¢ charakter
przemijajacy lub trwaty. Czestos¢ powiktan
trwalych jest waznym miernikiem do$wiad-
czenia osrodka, niemniej jest tez zwigzana
z zaawansowaniem choroby, ktére u dzieci
czesto jest wysokie;

7.4. Wczesna suplementacja wapnia i witaminy
D (kalcytriolu) u pacjentéw z wysokim ryzy-
kiem wystapienia hipokalcemii moze obnizy¢
ryzyko wystapienie jej objawow.

7.5. Pooperacyjne oznaczenie kompletnej cza-
steczki parathormonu (intact PTH) moze
by¢ uzyteczne przy przewidywaniu, ktérzy
pacjenci moga skorzystaé z bardziej inten-
sywnego monitorowania i leczenia.

. Ocena pooperacyjna powinna obejmowac:

8.1. Ocene zaawansowania choroby wedlug
TNM (tab. I) oraz ocene ryzyka nawrotu
choroby (tab. II);

8.2. Badanie fizykalne, ocene USG lozy tar-
czycy oraz wezléw szyjnych i nadoboj-
czykowych, stezenie Tg oraz przeciwcial
przeciwko tyreoglobulinie (TgAb), stezenie
wapnia zjonizowanego (lub skorygowane-
go) i PTH;

8.3. Scyntygrafie diagnostyczna calego ciata
(DxWBS, diagnostic whole body scintigraphy)
z oznaczeniem stymulowanej Tg. Prefero-
wang metoda stymulacji TSH u dzieci jest
podawanie ludzkiej rekombinowanej tyre-
otropiny (thTSH).

. Leczenie jodem promieniotwérczym (**!I):

9.1.  Warunki leczenia jodem promieniotwérczym
dzieci:

9.1.1. Ze wzgledu na dlugotrwala izolacje
dziecka na oddziale zamknietym
podczas leczenia izotopowego bardzo
istotne jest odpowiednie przygotowa-
nie zaréwno dziecka, jak i opiekunéw
do planowanej terapii;

9.1.2. Dziecko poddawane terapii izotopo-
wej powinno mie¢ zapewniony odpo-
wiedni komfort psychiczny, najlepiej
poprzez staly kontakt z rodzicem
badz opiekunem. Przestrzen, w ktérej
dziecko przebywa, powinna by¢ wila-
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Tabela 1. Stopieri zaawansowania choroby nowotworowej na podstawie oceny histopatologicznej. Ocena zaawansowania

wedtug pTNM

Ognisko pierwotne (T)

T Tla Guz=1cm
Tib Guz>1cmi<2cm

T2 Guz>2cmi<4cm

T3 Ognisko > 4 cm lub rak naciekajacy tkanke okototarczycowa

T4 T4a Guz nacieka tkanke podskérna, krtan, tchawice, przetyk lub nerw krtaniowy wsteczny
Tab Guz nacieka powiez przedkregowa, tetnice szyjng lub naczynia $rédpiersia

Wezty chionne (N)

Nx

Brak oceny regionalnych weztéw chtonnych

N1 N1a Przerzuty do weztéw chionnych centralnych (grupa VI — wezly przedtchawicze, okototchawicze, okotokrtaniowe)
N1b Przerzuty do weztéw chfonnych bocznych szyi (grupa I, II, lll, IV i V), weztéw chtonnych zagardiowych lub gérnego
$rodpiersia
Przerzuty odlegte (M)
Mx Brak oceny
MO0 Brak przerzutéw odlegtych
M1 Przerzuty odlegte

Tabela II. Grupy ryzyka raka tarczycy u dzieci

Rak niskiego ryzyka*  pT1aNO
Rak $redniego ryzyka  pT1b -pT3NO
Rak wysokiego ryzyka pT3 (z masywnym naciekiem poza torebke

tarczycy), pT4, N1 niezaleznie
od zaawansowania ogniska pierwotnego

*Z grupy tej nalezy wylaczyé chorych z niekorzystnymi podtypami
histopatologicznymi zréznicowanego raka tarczycy

9.1.3.

$ciwie zabezpieczona i zaaranzowana
odpowiednio do wieku pacjentow;
Chory/opiekun prawny powinien
otrzymaé wyczerpujaca informacje o
celu leczenia, jego przebiegu (w tym
zasadach ochrony radiologicznej),
mozliwych konsekwencjach leczenia
i przeciwwskazaniach do niego.
Zgoda chorego i/lub opiekuna na to
leczenie jest wymagana.

9.2.  Cele leczenia jodem promieniotwérczym:

zniszczenie resztek tarczycy pozosta-
tych poleczeniu operacyjnym (ablacja
resztkowej tarczycy);

sterylizacja pozostatych mikroognisk
raka w lozy tarczycy i wezlach chlon-
nych (leczenie uzupelniajace);
sterylizacja mikroprzerzutéw odle-
glych (leczenie uzupelniajace).

9.3.

94.

9.5.

Rodzaje leczenia jodem promieniotwdérczym:
—  leczenie uzupelniajgce (w tej kategorii
miedci sie takze leczenie ablacyjne);
—  leczenie radykalne;
—  leczenie paliatywne.
U dzieci leczenie jodem promieniotwérczym
najczeéciej ma charakter uzupelniajacy lub
jest leczeniem radykalnym jodochwytnych
przerzutéw odleglych. W sporadycznych
przypadkach choroba jest tak bardzo za-
awansowana albo jodochwytnos¢ w prze-
rzutach tak niska, ze leczenie ma charakter
paliatywny. W kazdym przypadku decyzje
o0 leczeniu izotopowym powinna poprzedzi¢
analiza korzysci i ryzyka przeprowadzona
razem z opiekunami dziecka;
Uzupelniajace leczenie jodem 131:
9.5.1. W leczeniu uzupelniajacym "*'I dzieci
imlodziezy z rozpoznaniem zréznico-
wanego raka tarczycy udowodniono
wplyw leczenia na zmniejszenie ryzy-
ka nawrotu choroby. Brak jest jednak
danych, w jakim stopniu zaawan-
sowania choroby efekt leczenia jest
najlepszy, dlatego autorzy niniejszych
rekomendagji stojg na stanowisku, ze
leczenie to powinno byé rozwazane u
wszystkich dzieci;
Jedynie w najnizszym stopniu zawan-
sowania pT1aN0O mozna rozwazy¢
odstgpienie od leczenia izotopowego;

9.5.2.
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9.6.

9.7.

9.7.2.

9.7.3.

9.74.

9.8.
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Radykalne leczenie jodem 131.

Radykalne leczenie "I wskazane jest

w leczeniu jodochwytnych, nieoperacyj-

nych, lokoregionalnych ognisk choroby, jak

réwniez w leczeniu przerzutéw odlegtych.

Decyzja o kolejnym leczeniu powinna by¢

indywidualizowana w oparciu o ocene efek-

tow wczesniejszego leczenia izotopowego

(badania biochemiczne, obrazowe).

Kwalifikacja do leczenia jodem promienio-

tworczym:

9.7.1. Przed podjeciem leczenia jodem pro-
mieniotwdrczym raka tarczycy nalezy
przeprowadzi¢ badania kwalifikujace
chorego do tego leczenia i okresli¢ jego
cele.

W kazdym przypadku nalezy przeprowa-

dzi¢:

—  wywiad i badanie przedmiotowe;

—  badanie USG szyi;

— oznaczenie stezenia Tg wraz z ocena
autoprzeciwciat TgAb;

—  badanie morfologii krwi, stezenia
wapnia zjonizowanego lub calkowi-
tego i kreatyniny.

W przypadku podejrzenia przerzutéw odle-

glych nalezy rozwazy¢ wykonanie badania

CT lub MRI. Nalezy jednak pamieta¢, ze

u dzieci przerzuty odlegle czesto maja cha-

rakter mikroprzerzutéw i widoczne sg jedy-

nie w scyntygrafii calego ciala po podaniu
radioaktywnego jodu;

Badanie 18FDG-PET/CT nie moze by¢ ruty-

nowo rekomendowane ze wzgledu na brak

danych literaturowych o jego czulosci i swo-
istosci u dzieci/mlodziezy z rozpoznaniem
zréznicowanego raka tarczycy;

Optymalny czas do przeprowadzenia le-

czenia *'I to 4-12 tygodni po zakoficzonym

leczeniu operacyjnym, gdy zagoila sie rana,
ustapil obrzek pooperacyjny, obnizylo sie
stezenie Tg oraz ustapily bezposrednie

i przejsciowe powiklania pooperacyjne.

Przygotowanie do terapii jodem 131:

9.8.1. Aby umozliwi¢ wychwyt I przez

resztkowgq tkanke raka tarczycy, steze-

nie TSH powinno by¢ > 30 mIU/L Stan
ten mozna osiagna¢ u wiekszosci dzie-
ci poprzez odstawienie LT4 na okolo

4 tygodnie (wg danych amerykanskich

u czesci chorych juz po 2 tygodniach);

U pacjent6éw, ktérzy nie moga osiagnac

wlasciwego wzrostu endogennego

TSH (niedobér endogennego TSH,

9.8.2.

9.9.

9.10.

duza masa guza produkujacego
hormony tarczycy) lub nie toleruja
glebokiej hipotyreozy badz u ktérych
istnieje zwiekszone ryzyko objawéw
ubocznych wyzej opisanej sytuacji,
nalezy rozwazy¢ podanie rhTSH.
Nalezy stosowac¢ taki schemat poda-
wania rhTSH (Thyrogen®), jak u oséb
dorostych — 0,9 mg rhTSH i.m. przez
dwa kolejne dni, ®'I podawany w dniu
trzecim;
Ostatnie doniesienie literatury wska-
zuja, ze leczenie uzupelniajace jo-
dem 131 po stymulacji thTSH jest
u dzieci réwnie skuteczne, jak u 0s6b
dorostych. Mozna wiec leczenie takie
rozwazac réwniez u dzieci niespelnia-
jacych kryteria 9.8.2.
Leczenie "I powinno by¢ prowadzone
w osrodkach dysponujacych odpo-
wiednim dosdwiadczeniem i mozliwo-
§ciami monitorowania chorego.
Aktywnosci jodu promieniotwdrczego stoso-
wane w leczeniu DTC:
9.9.1. Zewzgledunabrak danych poréwnu-
jacych leczenie empiryczne i leczenie

9.8.3.

9.8.4.

poprzedzone dozymetria nie mozna
rekomendowac¢ zadnego z tych sposo-
béw leczenia jodem radioaktywnym;
Stosujac wysokie aktywnosci jodu 131
w leczeniu przerzutéw, nalezy dazy¢
do oceny dozymetrycznej, celem
zmniejszenia ryzyka radiotoksycz-
nosci — pochtonieta dawka promie-
niowania jonizujacego we krwi nie
powinna przekracza¢ 2 Gy, a aktyw-
no$¢ 'l zdeponowana w ciele chorego
po 48 godzinach od podania izotopu
nie powinna przekraczac¢ 4,44 GBq
(120 mCi) lub w przypadku masyw-
nych przerzutéw do ptuc — 2,96 GBq
(80 mCi).
Scyntygrafia poterapeutyczna calego ciala:
Przeprowadzone leczenie musi by¢ zakonczo-
ne wykonaniem scyntygrafii catego ciala (tzw.
scyntygrafii poterapeutycznej) w celu oceny
ognisk jodochwytnych w ciele chorego:
9.10.1. Poterapeutyczna scyntygrafia calego
ciala rekomendowana jest u wszystkich
dzieci w okresie 3-7 dni po leczeniu ';
9.10.2. W przypadku podejrzenia przerzu-
tow dodatkowo wykonanie badania
SPECT/CT moze pozwoli¢ na anato-
miczna lokalizacje ogniska wychwytu.

9.9.2.
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10. Uzupelniajaca (adjuwantowa) teleradioterapia i le-
czenie systemowe w zréznicowanym raku tarczycy
u dzieci i mlodziezy nie maja zastosowania.

11. Supresyjne/substytucyjne leczenia L-tyroksyna:

11.1.

11.2.

11.3.

11.4.

W planowaniu leczenia L-tyroksyna nalezy
uwzglednié, ze brak jest danych z literatury
oceniajacych wplyw stopnia supresji TSH na
rokowanie u dzieci z rozpoznaniem DTC;
Wskazaniem do calkowitej supresji TSH
(TSH < 0,1 ulU/ml) jest obecnoé¢ choroby
lokoregionalnej lub przerzutéw odleglych;
U dzieci bez klinicznych i biochemicznych
cech przetrwalej choroby nowotworowej,
u ktérych uplynelo 5 lat od zakonczenia
leczenia onkologicznego, stezenie TSH po-
winno pozostawaé w dolnej granicy normy
(TSH od 0,4-0,5 do 1 ulU/ml)

W pozostatych przypadkach nalezy dazy¢ do
wzglednej supresji z zakresem TSH pomie-
dzy 0,1 do 0,4-0,5 mIU/L.

12. Monitorowanie chorego po zakonhczonym leczeniu:

12.1.

Monitorowanie biochemiczne z pomoca

oznaczen Tg.

Stezenie Tg jest czulym markerem w ocenie

efektow leczenia i dlugookresowym moni-

torowaniu raka zréznicowanego tarczycy

u dzieci i mlodziezy:

12.1.1. Réwnoczesnie z oznaczeniem stezenia
Tg powinno by¢ oznaczone stezenie
przeciwcial TgAb, poniewaz obecnoé¢
TgAb utrudnia interpretacje wyniku Tg;

12.1.2. Stezenie Tg ponizej 2 ng/ml (przy bra-
ku TgAb) w warunkach stymulacji
TSH identyfikuje pacjentéw w remisji,
z bardzo wysokim prawdopodobien-
stwem pozostania calkowicie wol-
nym od choroby w okresie nadzoru
iuktérych nie ma koniecznosci inten-
sywnego nadzoru onkologicznego.
W takiej sytuacji stopiefi supresji TSH
moze by¢ zlagodzony;

12.1.3. Trend w seryjnych wynikach Tg i/lub
TgAb jest duzo bardzie pomocny/infor-
matywny w odniesieniu do okreslenia
stanu choroby anizeli pojedyncze
oznaczenie tych parametréw;

12.1.4. Wzrastajace lub znaczaco podwyz-
szone stezenie Tg (> 10 ng/ml)
w warunkach stymulacji TSH wyma-
ga dalszych badani w celu lokalizacji
ogniska nowotworowego, bedacego
zrédlem podwyzszonego stezenia Tg;

12.1.5. Wykrycie nieznacznie podwyzszone-
go stezenia Tg (2-10 ng/ml) w warun-

12.2.

12.3.

kach stymulacji TSH u pacjenta, ktory
byt operowany i otrzymat leczenie '*'I,
moze wskazywac na przetrwala cho-
robe, jednak warto$¢ ta moze obniza¢
sie wraz z czasem, bez dodatkowego
leczenia.

Monitorowanie w badaniach obrazowych:

12.2.1. USG szyi rekomendowane jest
w monitorowaniu dzieci/mlodziezy
zrozpoznaniem zréznicowanego raka
tarczycy;

12.2.2. USG szyi powinno by¢ wykonane
w odstepach 6-12 miesiecy w przypad-
ku pacjentéw z grupy sredniegoi wyso-
kiego ryzyka i raz w roku u pacjentéw
z grupy niskiego ryzyka (tab. II);

12.2.3. Dalsze monitorowanie po uplywie
5lat powinno by¢ indywidualizowane
na podstawie ryzyka nawrotowosci.
Nalezy jednak pamieta¢, ze ryzyko
wznowy DTC utrzymuje sie przez
znacznie dluzszy okres (nawet po
kilkudziesieciu latach).

Monitorowanie przy pomocy scyntygrafii

diagnostycznej calego ciala po podaniu "I

12.3.1. Podczas monitorowania dzieci/mlo-
dziezy z DTC, u ktérych istnieje podej-
rzenie obecnosci choroby resztkowe;j,
moze by¢ zastosowana diagnostyczna
scyntygrafia calego ciala, tak aby pod-
ja¢ decyzje o leczeniu "1 i okresli¢
aktywnos¢ izotopu;

12.3.2. DxWBS mozna rozwazy¢, aby po-
twierdzi¢ brak jodochwytnych ognisk/
/choroby u dzieci wcze$niej leczonych
B3], ktére nie majg wykladnikéw
choroby od roku do 2 lat po leczeniu
izotopowym;

12.3.3. Jesli w DxWBS nie zobrazowano pato-
logicznego gromadzenia '*'l, a stezenie
stymulowanej Tg jest ponizej 2 ng/ml,
wowczas nie nalezy spodziewac sie
korzysci z seryjnych dalszych badan
DxWBS, dopoki chory bedzie pozo-
stawal bez klinicznych wykladnikéw
nawrotu choroby.

13. Monitorowanie dzieci z podwyzszonym stezeniem
Tg bez wykladnikéw choroby w USG szyi lub
w diagnostycznej scyntygrafii calego ciata:

13.1.

U dziecka z wykrywalnym stezeniem Tg
w warunkach supresji TSH, ale z prawidto-
wym obrazem w USG szyii DxWBS, obrazo-
wanie CT szyi i klatki piersiowej z uzyciem
kontrastu powinno by¢ rozwazane po wyklu-
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13.2.

13.3.

czeniu, ze nadmiar jodu nie byl przyczyna
falszywie ujemnego wyniku DxWBS;
Przydatnoé¢ badania 18FDG-PET/CT jest
stabo poznana w DTC u dziecii 18FDG-PET/
/CT nie moze by¢ rutynowo rekomendowana
u dzieci;

Miejsce terapii empirycznej I i potera-
peutyczna scyntygrafia sa slabo poznane
i dlatego nie moga by¢ rekomendowane
w celu lokalizacji choroby u dziecka ze DTC
ibrakiem gromadzenia *'I w DxWBS, jednak
leczenie takie mozemy rozwazy¢ w przypad-
ku narastajacego stezenia Tg.

14. Leczenie chorego z nawrotowa/przetrwala choroba
nowotworowa:

14.1.

642

Przetrwala/nawrotowa choroba zlokalizowa-

na na szyi:

14.1.1. Leczenie chirurgiczne powinno by¢
preferowane dla choroby zlokalizo-
wanej w obrebie szyi/srédpiersia, o ile
operacja ta jest mozliwa do przepro-
wadzenia;

14.1.2. Jodochwytne ognisko chorobowe
w obrebie szyi (uwidocznione
w DxWBS) moze by¢ leczone jodem
131 w wypadku duzego ryzyka po-
wiklafh pooperacyjnych. W kazdym
przypadku decyzja powinna by¢
indywidualizowana;

14.1.3. Po leczeniu operacyjnym kazdorazo-
wo nalezy rozwazy¢ wskazania do
uzupelniajacego leczenia 1.

14.2.

Leczenie przerzutéw odlegtych:

14.2.1. Wiekszoé¢ przerzutéw odlegtych (glow-
nie do pluc) w przebiegu DTC u dzieci
wykazuje jodochwytnosé. W tym przy-
padku leczeniem zwyboru jest terapia *'I;

14.2.2. Kolejne leczenie jodochwytnych prze-
rzutéw do pluc powinno by¢ indywi-
dualizowane z uwzglednieniem unikal-
nego przebiegu klinicznego u danego
dziecka, profilu objawéw ubocznych,
ryzyka tolerancji i skumulowanej ak-
tywnoéci/dawki podanego *'I;

14.2.3. Leczenie 1 w kazdym przypadku
powinno by¢ prowadzone przez spe-
cjalistow z doswiadczeniem w ocenie
przebiegu i obrazowaniu przerzutéw
odleglych u dzieci.

15. Teleradioterapia i leczenie systemowe w zaawanso-
wanym, nieoperacyjnym, niejodochwytnym DTC
u dzieci i mlodziezy:

15.1.

15.2.

15.3.

Leczenie powinno by¢ rozwazanie jedynie
u dzieci z progresywna lub objawowa choroba;
W pi$miennictwie brak danych odnosnie
skutecznoéci teleradioterapii u dzieci/mto-
dziezy z rozpoznaniem DTC. Wskazania
do radioterapii sa niezwykle rzadkie i moga
dotyczy¢ jedynie leczenia objawowego, na
przyklad teleradioterapii przeciwbélowej;
Podobnie jak w przypadku teleradioterapii
brak jest danych o skutecznosci leczenia
systemowego. Leczenie takie powinno sie
odbywaé¢ w ramach badan klinicznych.



