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Resumen

Introduccion: El cancer papilar familiar de tiroides es una entidad poco frecuente. Se define como
la presencia de cancer papilar en 2 o mas familiares de primer grado sin asociarse a otro sindrome
hereditario (Alsanea 2000). El primer caso fue descrito en dos gemelas monocigéticas de 24 anos
(Robinson 1955).Parece asociarse a mayor frecuencia de lesiones benignas tiroideas (Nosé 2011).
Presenta una mayor agresividad que el carcinoma papilar esporadico, con mayor afectacion
extratiroidea y ganglionar (Alsanea 2000, Bonora 2010). Suele ser multifocal y bilateral. Es
frecuente el fenomeno de “anticipacion” (Capezzone 2008). Se desconocen los genes implicados
aunque se han descrito distintos loci que favorecen el desarrollo de la enfermedad (Khan 2010).
Debe realizarse screening en los familiares de primer grado tras la pubertad (Malchoff 2006) y
plantearse la tiroidectomia total en pacientes con nddulos tiroideos y una fuerte historia familiar
(Vriens 2009).

Caso clinico: Familia de 5 hermanos con carcinoma papilar familiar de tiroidesintervenidos en
nuestro centro. Hermano 1: varén, 43 afos, fumador, que consulta por tumoracién laterocervical
derecha de 2 afios de evolucion. En pruebas de imagen se objetivan adenopatias subcentimétricas
enambas cadenas yugulares y una imagen hipodensa de 2 cm entre glandula submaxilar y
esternocleidomastoideo compatible con adenopatia quistica. En el tiroides se observan nddulos
subcentimétricos bilobulares. Ante PAAF de la adenopatia compatible con metdstasis de carcinoma
de tiroides se realiza tiroidectomia total y linfadenectomia central y yugular derecha
(compartimentos VI, II, Il y IV). La anatomia definitiva informa como microcarcinomas papilares
multiples en ambos 16bulos tiroideos y una metdastasis ganglionar. Tras cuatro afios de seguimiento
se encuentra libre de enfermedad. Hermana 2: mujer, 38 afios, con tumoracion cervical. En la
ecografia se objetiva un ndédulo tiroideo en lobulo izquierdo de 2 cm. La PAAF es compatible con
proliferacién folicular. Se realiza hemitiroidectomia izquierda e istmectomia. Ante anatomia
patoldgica de carcinoma papilar de 2 cm se completa tiroidectomia y se realiza linfadenectomia
central. Tras dos anos de seguimiento no ha presentado recurrencia. Ante diagndstico de carcinoma
papilar familiar de tiroides se realiza exploracion y seguimiento de familiares de primer grado.
Hermana 3: mujer, 47 anos, presenta en la ecografia cervical multiples nddulos tiroideos
subcentimétricos con microcalcificacionesbilobulares. Se realiza tiroidectomia profilactica. En la
anatomia patologica se evidencian microcarcinomas papilares de 3 y 4 mm en el 16bulo tiroideo
derecho. Hermano 4: varon, 42 anos, hipertenso, con bocio multinodular confirmado por ecografia
cervical. Se realiza tiroidectomia profilactica sin mostrar malignidad. Hermana 5: mujer, 49 anos,
presenta multiples nédulos subcentimétricos tiroideos en la ecografia. Se realiza tiroidectomia
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profilactica hallando un carcinoma papilar de 1 cm en istmo y un microcarcinoma de 5 mm en l6bulo
izquierdo.

Discusion: El cancer papilar familiar de tiroides es una entidad poco frecuente pero que debe
sospecharse siempre que existan familiares de primer grado afectos. Debe hacerse seguimiento de
estos pacientes y plantear el tratamiento quirdrgico si existen nodulos tiroideos.
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