
Evidenzbasierte Chirurgie
E. Sebastian Debus · Reinhart T. Grundmann Hrsg.

Evidenzbasierte 
Viszeralchirurgie 
maligner 
Erkrankungen
Leitlinien und Studienlage

Christoph-Thomas Germer
Tobias Keck
Reinhart T. Grundmann Hrsg.



Evidenzbasierte Chirurgie

Serienherausgeber
Eike Sebastian Debus
Klinik für Gefäßmedizin
Universitäres Herzzentrum GmbH
Hamburg
Deutschland

Reinhart T. Grundmann
Burghausen
Deutschland



Mehr Informationen zu dieser Reihe auf
http://www.springer.com/series/15083



Christoph-Thomas Germer
Tobias Keck
Reinhart T. Grundmann
(Hrsg.)

Evidenzbasierte 
Viszeralchirurgie 
maligner 
Erkrankungen
Leitlinien und Studienlage

123



Herausgeber
Christoph-Thomas Germer
Universitätsklinikum Würzburg
Würzburg, Deutschland

Tobias Keck
Universitätsklinikum Schleswig-Holstein
Lübeck, Deutschland

Reinhart T. Grundmann
ehem. Wissenschaftlich Medizinischer Direktor Kreiskliniken Altötting-Burghausen
Burghausen, Deutschland

ISSN 2522-8064 ISSN 2522-8072 (electronic)
Evidenzbasierte Chirurgie
ISBN 978-3-662-56532-2 ISBN 978-3-662-56533-9 (eBook) 
https://doi.org/10.1007/978-3-662-56533-9

Die Deutsche Nationalbibliothek verzeichnet diese Publikation in der Deutschen Nationalbibliografie;  detaillierte 
bibliografische Daten sind im Internet über http://dnb.d-nb.de abrufbar.

Springer
© Springer-Verlag GmbH Deutschland, ein Teil von Springer Nature 2018
Das Werk einschließlich aller seiner Teile ist urheberrechtlich geschützt. Jede Verwertung, die nicht aus-
drücklich vom Urheberrechtsgesetz zugelassen ist, bedarf der vorherigen Zustimmung des Verlags. Das gilt 
insbesondere für Vervielfältigungen, Bearbeitungen, Übersetzungen, Mikroverfilmungen und die Einspei-
cherung und Verarbeitung in elektronischen Systemen. 
Die Wiedergabe von Gebrauchsnamen, Handelsnamen, Warenbezeichnungen usw. in diesem Werk be-
rechtigt auch ohne besondere Kennzeichnung nicht zu der Annahme, dass solche Namen im Sinne der 
Warenzeichen- und Markenschutz-Gesetzgebung als frei zu betrachten wären und daher von jedermann 
benutzt werden dürften.
Der Verlag, die Autoren und die Herausgeber gehen davon aus, dass die Angaben und Informationen in 
diesem Werk zum Zeitpunkt der Veröffentlichung vollständig und korrekt sind. Weder der Verlag noch die 
Autoren oder die Herausgeber übernehmen, ausdrücklich oder implizit, Gewähr für den Inhalt des Werkes, 
etwaige Fehler oder Äußerungen. Der Verlag bleibt im Hinblick auf geografische Zuordnungen und Ge-
bietsbezeichnungen in veröffentlichten Karten und Institutionsadressen neutral.

Umschlaggestaltung: deblik Berlin

Springer ist ein Imprint der eingetragenen Gesellschaft Springer-Verlag GmbH, DE  
und ist ein Teil von Springer Nature
Die Anschrift der Gesellschaft ist: Heidelberger Platz 3, 14197 Berlin, Germany



V
 

Vorwort

Thema dieses Buches ist die leitliniengerechte, evidenzbasierte Behandlung der häufigs-
ten malignen Erkrankungen, mit denen der Viszeralchirurg konfrontiert wird. Abgehan-
delt werden alle wichtigen Tumoren, von der Schilddrüse über den oberen und unteren 
Gastrointestinaltrakt, Leber, Gallenblase und Gallenwege, Pankreas bis zu den Tumoren 
der Nebenniere, der Peritonealkarzinose und zu den Weichgewebssarkomen.

Der Band erscheint in einer Reihe zur evidenzbasierten Chirurgie und schließt sich damit 
dem Konzept an, wie es bereits in den Bänden zur Gefäßchirurgie und evidenzbasierten 
Viszeralchirurgie benigner Erkrankungen umgesetzt wurde. Zunächst werden die Kern-
aussagen der wichtigsten nationalen und internationalen Leitlinien zum jeweiligen 
Krankheitsbild referiert und kommentiert. Es folgt eine Darstellung der neuesten syste-
matischen Übersichten und Metaanalysen, randomisierten und Kohortenstudien zum 
Thema. Der Leser erhält damit einen dezidierten Überblick über den Qualitätsstandard, 
der bei Versorgung der jeweiligen Tumoren aktuell berichtet wird.

Das Buch hat nicht den Anspruch eines chirurgischen Lehrbuchs, beschreibt also keine 
Operationstechniken, sondern will den Viszeralchirurgen zu der Frage beraten, wann er 
welches Operations- oder Behandlungsverfahren wählen soll, und was die Basis der Ent-
scheidungsfindung ist. Der Leser erfährt, welche Operationsverfahren als Standard gelten 
und welche unter definierten Bedingungen als akzeptable Alternativen gewählt werden 
können. Operationsverfahren, deren Wert noch nicht abgeschätzt werden kann, die  
aber in kleineren Serien bereits erfolgversprechende Resultate erbracht haben, werden 
ebenfalls unter den entsprechenden Kautelen bewertet. Damit stellt neben den Leit-
linienempfehlungen die Darstellung der aktuellen Behandlungsergebnisse den zweiten 
Schwerpunkt dieses Buches dar. 

Wir gehen davon aus, mit diesem Konzept ein breites Publikum ansprechen zu können, 
nicht nur Ärzte in Weiterbildung oder solche vor der Facharztprüfung. Es sollen auch 
langjährig praktisch Tätige über den neuesten Entwicklungsstand unseres Fachgebiets 
informiert werden. Gleiches gilt für das Gespräch mit dem Patienten, wenn dieser über 
Behandlungsalternativen und deren Erfolgsaussichten unterrichtet werden will. Die hohe 
Akzeptanz der Reihe zeigt sich nicht zuletzt daran, dass nach sehr kurzer Zeit bereits die 
2. Auflage vom ersten Band in Vorbereitung ist, was den Bedarf an aktueller Information 
zum jeweiligen Krankheitsbild, knapp und kompakt von Spezialisten zusammengetra-
gen, unterstreicht.

Abschließend danken wir allen Autoren und den Mitarbeitern des Springer-Verlags, die 
in dieses Projekt eingebunden waren und sich mit der Herausgabe dieser Reihe beispiel-
haft der Qualitätssicherung in der Chirurgie widmen. Allen voran sei aber speziell Herrn 
Dr. Fritz Krämer gedankt, der von Anfang an von unserem Konzept überzeugt war und 
es tatkräftig unterstützte. 

C.-T. Germer
T. Keck
R. T. Grundmann
Sommer 2018
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2 K. Lorenz und M. Elwerr

1
Schilddrüsenmalignome nehmen global zu. Bei 
stabiler Mortalitätsrate besteht in 30 Jahren 
eine Verdreifachung (Davies et al. 2015). Füh
rend sind kleine Tumoren, insbesondere das 
papilläre Schilddrüsenkarzinom („papillary 
thyroid carcinoma“, PTC). Als Ursachen wer
den verbesserter Zugang zur medizinischen 
Versorgung, Zunahme bildgebender Zufalls
befunde, vermehrte Biopsien, extensivere Ope
rationen und bessere Pathologiebefunde an
genommen. Die chirurgische Therapie passt 
die Radikalität an, z. B. durch Verzicht der 
 Thyreoidektomie bei kleinen unilateralen PTC. 
Zugleich steigt die Inzidenz großer Tumoren, 
am ehesten durch Strahlenexposition, dagegen 
sind die Einflüsse von Jodversorgung, Diabetes, 
Übergewicht und molekularer Störungen unge
klärt (Davies et al. 2015; RKI 2015; Vaccarella et 
al. 2016). Jüngste Angaben aus den USA berich
ten aber auch über die jährliche Zunahme der 
Mortalität bei allen Schilddrüsenkarzinomen, 
insbesondere beim fortgeschrittenen PTC (Lim 
et al. 2017), die eine radikale Operationsstrate
gie erfordern. Damit hat die Inzidenz des 
Schilddrüsenkarzinoms an den Extremen be
sonders zugenommen, was zukünftig für das 
chirurgische Management neue Anpassungen 
erfordern wird.

1.1 Leitlinien

1.1.1 Papilläres Schilddrüsen
karzinom

Deutsche Sk2Leitlinie  
zur  präoperativen Diagnostik
Die deutsche S2kLeitlinie (LL) (AWMFLeitli
nie Operative Therapie maligner Schilddrü
senerkrankungen, Registernummer 088/002, 
Stand 11/2012, aktuell verlängert) empfiehlt 
zur präoperativen Abklärung u. a.:
 5 Die zervikale Sonographie der Schild

drüse und Lymphknoten ist obligat zur 
Malignitätseinschätzung und Operations
planung. Bei suspekten Knoten und 
Lymphknoten soll eine Feinnadelpunk tion 
mit zytologischer Auswertung (FNAZ) 

 erfolgen (Evidenzlevel 2a, Empfehlungs
grad A).

 5 Die Laryngoskopie wird generell zur Indi
kationsstellung und Operationsplanung 
empfohlen, obligat ist sie bei Stimmauf
fälligkeiten und Reoperationen (Evidenz
level 3, Empfehlungsgrad A).

 5 Die Bestimmung von Serumkalzium  
dient dem Ausschluss eines begleitenden 
primären Hyperparathyreoidismus und 
die Kalzitoninbestimmung der Früherken
nung eines medullären Schilddrüsenkar
zinoms (MTC) (Evidenzlevel 2a, Empfeh
lungsgrad A).

Im internationalen Vergleich der LL zum PTC 
werden für die präoperative Diagnostik über
einstimmend der zervikale Ultraschall und  
die Feinnadelzytologie (FNAZ) empfohlen  
(. Tab. 1.1). Die American Thyroid Association 
(ATA) (Haugen et al. 2016) und Deutsche Sk2
Leit linie, ausgearbeitet von der Chirurgischen 
 Arbeitsgemeinschaft Endokrinologie (CAEK) 
(Dralle et al. 2013), empfehlen darüber hinaus 
eine erweiterte Bildgebung bei Hinweis auf 
 extrathyreoidales oder extensives Schilddrü
senwachstum (Evidenzlevel 3, Empfehlungs
grad A). Nur die deutsche LL empfiehlt die 
routinemäßige Bestimmung des basalen Kal
zitonins zur Früherkennung eines medullären 
Schilddrüsenkarzinoms (MTC) und empfiehlt 
eine routinemäßige Laryngoskopie, die bei 
Stimmauffälligkeiten und nach Voroperationen 
obligat wird. Dies dient der adäquaten Indika
tionsstellung und Operationsstrategie, die an 
vorbestehende Stimmlippenfunktionsstörun
gen ggf. angepasst werden muss. Die Opera
tionsindikation wird in allen LL bei zytologi
schem Nachweis oder klinischem Malignitäts
verdacht gestellt (Evidenzlevel 3, Empfehlungs
grad A).

Deutsche Sk2Leitlinie  
zum  Operationsausmaß
 5 Papilläre Mikrokarzinome (<1 cm Tumor

durchmesser) (miPTC) ohne Metastasie
rung erfordern keine Thyreoidektomie 
bzw. Komplettierungsoperation bei post



3
Maligne  Schilddrüsentumoren

1

 
.

Ta
b.

 1
.1

 
In

te
rn

at
io

na
le

 E
m

pf
eh

lu
ng

en
 u

nd
 L

ei
tli

ni
en

 z
um

 c
hi

ru
rg

is
ch

en
 M

an
ag

em
en

t b
ei

m
 d

iff
er

en
zi

er
te

n 
Sc

hi
ld

dr
üs

en
ka

rz
in

om
 (P

TC
 u

nd
 F

TC
)*

O
rg

an
is

at
io

n
Ty

p
Ja

hr

AT
A

LL 20
15

BA
ET

S
LL 20

14

CA
EK

LL 20
13

ES
ES

#

PE 20
14

JS
TS

/J
A

ES
LL

 U
pd

at
e

20
14

N
CC

N
LL 20

16

D
ia

gn
os

tik
So

no
, F

N
A

Z;
  

C
T/

M
RT

 b
ei

 e
xt

ra
-

th
yr

eo
id

al
en

 +
  

fo
rt

ge
sc

hr
itt

en
en

 
Tu

m
or

en
EL

 II
I, 

RG
 A

So
no

, F
N

A
Z

So
no

, F
N

A
Z

So
no

, F
N

A
Z 

m
it 

m
ol

ek
ul

ar
er

 
 M

ut
at

io
ns

an
al

ys
e

EL
 II

I, 
RG

 B

So
no

, F
N

A
Z

So
no

, F
N

A
Z

Ko
nt

ro
lli

er
te

s 
A

bw
ar

te
n 

(k
ei

ne
 

O
pe

ra
tio

n)

N
ie

dr
ig

es
 R

is
ik

o,
 

m
iP

TC
, c

N
0,

 V
ne

g,
 

kl
as

si
sc

he
 V

ar
ia

nt
e,

 
re

le
va

nt
e 

Ko
m

or
-

bi
di

tä
t

kA
kA

kA
N

ie
dr

ig
es

 R
is

ik
o,

 
m

iP
TC

, c
N

0,
 c

M
0,

 
in

tr
at

hy
re

oi
da

l

kA

O
pe

ra
tio

ns
-

in
di

ka
tio

n
Tu

m
or

na
ch

w
ei

s
Tu

m
or

ve
rd

ac
ht

 
(d

ia
gn

os
tis

ch
) +

 
Tu

m
or

na
ch

w
ei

s

Kn
ot

en
gr

öß
e,

 
 -m

or
ph

ol
og

ie
, 

 Pr
og

re
di

en
z

N
ac

hw
ei

s 
m

ul
ti-

fo
ka

le
s 

PT
C

Tu
m

or
na

ch
w

ei
s

>
 n

ie
dr

ig
 R

is
ik

o 
(T

4a
,N

1,
M

1)

Tu
m

or
na

ch
w

ei
s

H
em

ith
yr

eo
id

-
ek

to
m

ie
<

4 
cm

, u
ni

fo
ka

l, 
in

tr
at

hy
re

oi
da

l, 
cN

0,
 

RT
Xn

eg
, F

A
ne

g
KT

T 
na

ch
 fi

na
le

r 
H

is
to

lo
gi

e
RG

 1
, E

L 
III

<
4 

cm
, i

nt
ra

-
th

yr
eo

id
al

cN
0,

 M
0,

 <
45

 J
ah

re
EL

 IV
, R

G
D

Pa
tie

nt
en

in
di

vi
-

du
el

le
 E

nt
sc

he
i-

du
ng

≤
1 

cm
, u

ni
fo

ka
l, 

in
tr

at
hy

re
oi

da
l, 

cN
0,

 
kl

as
si

sc
he

 V
ar

ia
nt

e
FT

C 
V0

N
ic

ht
 e

m
pf

oh
le

n
<

4 
cm

, i
nt

ra
 th

yr
eo

id
al

N
0,

M
0,

 <
45

 J
ah

re
<

4 
cm

, i
nt

ra
th

yr
eo

id
al

, 
cN

0,
cM

0,
 R

TX
ne

g 
RG

2B
KT

T 
be

i >
4 

cm
, e

xt
ra

-
th

yr
eo

id
al

, b
ila

te
ra

l, 
N

1,
 M

1M
1,

 s
ch

le
ch

t 
di

ffe
re

nz
ie

rt
e 

Va
ria

n-
te

, R
1,

 V
1m

RG
 2

A
RT

Xp
os

: R
G

 2
B



4 K. Lorenz und M. Elwerr

1
O

rg
an

is
at

io
n

Ty
p

Ja
hr

AT
A

LL 20
15

BA
ET

S
LL 20

14

CA
EK

LL 20
13

ES
ES

#

PE 20
14

JS
TS

/J
A

ES
LL

 U
pd

at
e

20
14

N
CC

N
LL 20

16

Th
yr

eo
id

ek
to

m
ie

>
4 

cm
, e

xt
ra

-
th

yr
eo

id
al

, N
1,

 M
1

EL
 II

I, 
RG

 A

>
4 

cm
, m

ul
tif

ok
al

, 
bi

la
te

ra
l, 

ex
tr

a-
th

yr
eo

id
al

, F
A

po
s,

 
N

1,
 M

1
EL

 II
b,

 R
G

D

>
1 

cm
, e

xt
ra

-
th

yr
eo

id
al

, N
1,

M
1

Br
ei

t-
in

va
si

ve
s 

FT
C,

 
V1

Em
pf

oh
le

n
EL

 II
I, 

RG
 B

>
4 

cm
, e

xt
ra

-
th

yr
eo

id
al

, T
ra

ch
ea

/
Ö

so
ph

ag
us

, N
1,

M
1

>
4 

cm
, e

xt
ra

-
th

yr
eo

id
al

, M
1,

N
1,

 
bi

la
te

ra
l, 

PD
TC

 E
L 

IIa
, 

RG
A

RT
Xp

os
 E

L 
IIa

, R
G

B
Br

ei
t-

in
va

si
ve

s 
FT

C

Ze
nt

ra
le

 L
KD

N
1 

EL
 II

I, 
RG

A
Pr

op
hy

la
kt

is
ch

 T
3–

4,
 

cN
1b

, S
ta

gi
ng

 E
L 

IV
, 

RG
 C

≥
4 

cm
, m

ul
tif

ok
al

, 
ex

tr
at

hy
re

oi
da

l, 
at

yp
is

ch
e 

Va
ria

nt
e,

 
N

1,
 >

45
 J

ah
re

EL
 Ib

, R
G

 C
Pr

op
hy

la
kt

is
ch

Pa
tie

nt
en

in
di

vi
-

du
el

le
 E

nt
sc

he
id

un
g

EG
 IV

, R
G

 D

cN
1

PT
Cp

os
 a

bh
än

gi
g 

ch
iru

rg
is

ch
e 

Ex
pe

r-
tis

e 
zu

r R
ez

id
iv

ve
r-

m
ei

du
ng

Pr
op

hy
la

kt
is

ch
: 

Tu
m

or
gr

öß
e 

to
ta

l 
>

1 
cm

, h
oh

e 
A

nz
ah

l T
um

or
fo

ki
EL

 II
I, 

RG
 B

cN
1

Pr
op

hy
la

kt
is

ch
: a

bh
än

-
gi

g 
Vo

r-
/N

ac
ht

ei
le

cN
1 

EL
 II

a,
 R

G
 A

Pr
op

hy
la

kt
is

ch
 T

3-
4,

 
la

te
ra

le
 L

K 
po

si
tiv

 E
L 

IIb
, R

G
 B

La
te

ra
le

 L
KD

cN
po

s 
EL

 II
I, 

RG
 A

cN
po

s 
EL

 II
I, 

RG
 D

N
ic

ht
 p

ro
ph

yl
 

w
en

n 
ze

nt
ra

l n
eg

 
EL

 II
q,

 R
G

 C

cN
1

kA
cN

po
s

cN
po

s 
EL

 II
a,

 R
G

 A

In
tr

ao
pe

ra
tiv

e 
Zu

sä
tz

e
kA

kA
Lu

pe
nb

ril
le

, I
O

SS
, 

IO
N

M
kA

kA
kA

Ko
m

pl
et

tie
ru

ng
 

be
i p

os
to

pe
ra

-
tiv

em
 N

ac
hw

ei
s

W
en

n 
TT

 in
di

zi
er

t 
w

är
e 

be
i p

rä
op

er
a-

tiv
em

 N
ac

hw
ei

s,
 R

JT

kA
W

en
n 

TT
 in

di
zi

er
t 

w
är

e 
be

i p
rä

op
er

a-
tiv

em
 N

ac
hw

ei
s,

 R
1,

 
RJ

T

W
en

n 
Re

se
kt

io
n 

w
en

ig
er

 a
ls

 n
ea

r-
 

to
ta

l o
de

r T
T,

 u
m

 
R0

 z
u 

er
re

ic
he

n 
fü

r R
JT

EL
 II

I, 
RG

 B

kA
>

4 
cm

, R
1,

 e
xt

ra
th

y-
re

oi
da

l, 
m

ul
tif

ok
al

, 
N

1,
V1

 
.

Ta
b.

 1
.1

 
(F

or
ts

et
zu

ng
)



5
Maligne  Schilddrüsentumoren

1

A
dj

uv
an

te
 

 Th
er

ap
ie

RJ
T 

H
oc

hr
is

ik
o,

 
T4

,N
1,

M
1

RJ
T 

>
4 

cm
, p

T4
 

ex
tr

at
hy

re
oi

da
l, 

M
1 

EL
 II

a,
 R

G
 C

RT
X 

H
oc

hr
is

ik
o 

Re
st

-/
Re

zi
di

vt
u-

m
or

 E
L 

IIb
, R

G
 D

 
pa

lli
at

iv
e 

EL
 IV

, R
G

 
C

kA
RJ

T 
H

oc
hr

is
ik

o 
Re

zi
di

v 
od

er
 L

KM
 

bz
w

. M
1

RJ
T 

nu
r H

oc
hr

is
ik

o 
(a

us
ge

de
hn

t e
xt

ra
th

y-
re

oi
da

l, 
gr

oß
er

 T
um

or
, 

N
1,

 a
ty

pi
sc

he
 V

ar
ia

nt
e

RJ
T 

>
4 

cm
,  

Tg
 >

5–
10

 n
g/

m
l, 

M
1,

 
H

oc
hr

is
ik

o 
Re

st
-/

Re
zi

di
vt

um
or

RT
X

TK
I (

Le
nv

at
in

ib
; 

So
ra

fe
ni

bi
)

N
ac

hs
or

ge
Tg

, T
G

-A
K,

 T
SH

EL
 IV

, R
G

 A
So

no
 E

L 
III

, R
G

A
 

RJ
-S

ca
n 

EL
 II

I, 
RG

A
, 

SP
EC

T/
C

T,
 M

RT
 E

L 
III

, 
RG

 C
PE

T-
C

T 
EL

 IV
, R

G
 C

Tg
, T

g-
A

K,
 T

SH
EL

 IV
, R

G
 D

kA
Ke

in
e 

Ev
id

en
z 

fü
r 

Sp
ez

ifi
ka

tio
n 

m
ul

tif
ok

al
es

 P
TC

EL
 IV

, R
G

 C

kA
Tg

, T
G

-A
K,

 T
SH

* 
m

od
ifi

zi
er

t n
. K

ov
at

sc
h 

et
 a

l. 
20

17
# 

nu
r m

ul
tif

ok
al

es
 P

TC
AT

A 
A

m
er

ic
an

 T
hy

ro
id

 A
ss

oc
ia

tio
n,

 B
AE

TS
 B

rit
is

h 
A

ss
oc

ia
tio

n 
of

 E
nd

oc
rin

e 
Su

rg
eo

ns
, C

AE
K 

Ch
iru

rg
is

ch
e 

A
rb

ei
ts

ge
m

ei
ns

ch
af

t E
nd

ok
rin

ol
og

ie
, b

Ct
 b

as
al

es
 K

al
zi

to
ni

n,
 

Ct
 K

al
zi

to
ni

n,
 E

G
 E

m
pf

eh
lu

ng
sg

ra
d,

 E
L 

Ev
id

en
zl

ev
el

, E
SE

S 
Eu

ro
pe

an
 S

oc
ie

ty
 o

f E
nd

oc
rin

e 
Su

rg
er

y,
 F

A 
Fa

m
ili

en
an

am
ne

se
, F

N
AZ

 fi
ne

 n
ee

dl
e 

as
pi

ra
tio

n 
zy

to
lo

gy
,  

FT
C 

fo
lli

ku
lä

re
s 

Sc
hi

ld
dr

üs
en

ka
rz

in
om

, I
O

SS
 in

tr
ao

pe
ra

tiv
er

 S
ch

ne
lls

ch
ni

tt
, J

ST
S/

JA
ET

S 
Ja

pa
ne

se
 S

oc
ie

ty
 o

f T
hy

ro
ird

 S
ur

ge
on

s/
Ja

pa
ne

se
 A

ss
oc

ia
tio

n 
of

 E
nd

oc
rin

e 
Su

rg
eo

ns
, k

A 
ke

in
e 

A
ng

ab
e,

 K
TT

 K
om

pl
et

tie
ru

ng
st

hy
re

oi
de

kt
om

ie
, L

L 
Le

itl
in

ie
, L

KD
 L

ym
ph

kn
ot

en
di

ss
ek

tio
n,

 n
eg

 n
eg

at
iv

, N
CC

N
 N

at
io

na
l C

om
pr

eh
en

si
ve

 C
an

ce
r 

N
et

w
or

k,
 P

E 
Po

si
tio

ns
er

kl
är

un
g,

 p
os

 p
os

iti
v,

 P
TC

 p
ap

ill
är

es
 S

ch
ild

dr
üs

en
ka

rz
in

om
, R

JT
 R

ad
io

jo
dt

he
ra

pi
e,

 R
TX

 e
xt

er
ne

 R
ad

ia
tio

n,
 T

g 
Th

yr
eo

gl
ub

ul
in

, T
g-

AK
 T

hy
re

og
lu

bu
-

lin
an

tik
ör

pe
r, 

TS
H

 T
hy

re
oi

de
a-

st
im

ul
ie

re
nd

es
 H

or
m

on
, V

 v
as

ku
lä

re
 In

fil
tr

at
io

n



6 K. Lorenz und M. Elwerr

1
operativem Zufallsbefund. Zusätzliche 
 Risikofaktoren wie Organkapselinfiltration, 
Multifokalität oder besondere histologische 
Varianten können dies jedoch relativieren 
und eine multidisziplinäre Entscheidung 
zum Procedere erfordern (Evidenzlevel 2b, 
Empfehlungsgrad B).

 5 Bei prä oder intraoperativem Nachweis 
eines miPTC ist der onkologische Vorteil 
einer Thyreoidektomie und zentralen 
Lymphknotendissektion (LKD) den 
 potenziellen Risiken dieser spezifischen 
Eingriffserweiterung gegenüber abzuwä
gen. Eine prophylaktische LKD beim 
 miPTC wird nicht empfohlen (Evidenz
level 2a, Empfehlungsgrad A).

 5 PTC >1 cm und metastasierte PTC jeder 
Größe erfordern eine Thyreoidektomie bei 
Fehlen von Kontraindikationen (Evidenz
level 2b, Empfehlungsgrad A).

Die Hemithyreoidektomie wird in den LL der 
ATA (Haugen et al. 2016), der British Associa
tion of Endocrine Surgeons (BAETS) (Perros et 
al. 2014), der Japanese Society of Thyroid Sur
geons and Japan Association of Endocrine Sur
geons (JSTS/JAES) (Takami et al. 2014) als aus
reichend für sog. NiedrigrisikoKarzinome mit 
Primärtumorgröße <4 cm und fehlenden se
kundären Kriterien der Aggressivität (nicht
klassische Subtypen, Lymphknotenmetastasen 
(LKM), positive Familienanamnese, Radiatio 
etc.) als diagnostisch und therapeutisch ausrei
chend eingeschätzt (Evidenzlevel 3, Empfeh
lungsgrad A). Damit unterscheiden sich die 
Empfehlungen der deutschen LL (CAEK), die 
die Hemityhreoidektomie nur bis zur Primär
tumorgröße ≤1 cm, unifokalem intrathyreoida
lem Wachstum und fehlenden sekundären Kri
terien als ausreichend ansehen (Dralle et al. 
2013). International wird die Thyreoidektomie 
ab >4 cm Tumorgröße bzw. extrathyreoidalem 
Wachstum und Hinweisen der Lymphknoten
metastasierung empfohlen (Evidenzlevel 2b–3, 
Empfehlungsgrad A–D).

Deutsche Sk2Leitlinie  
zur  Lymphknotendissektion
 5 Eine prophylaktische LKD wird nicht 

 generell, sondern nur bei entsprechender 
chirurgischer Expertise in Abwägung des 
onkologischen Vorteils und des chirurgi
schen Risikos empfohlen (Evidenzlevel 2b, 
Empfehlungsgrad B).

 5 Bei klinischem Verdacht auf bzw. Nach
weis von LKM sollte die zentrale LKD er
folgen (Evidenzlevel 2a, Empfehlungs
grad A).

 5 Bei postoperativem Zufallsbefund eines 
PTC cN0 ohne erkennbaren Resttumor 
wird keine prophylaktische LKD empfoh
len (Evidenzlevel 2b, Empfehlungsgrad C).

 5 Bei klinischem Verdacht oder zytologi
schem bzw. histologischem Nachweis late
raler LKM wird die laterale LKD der 
 Tumorseite (ipsilateral) empfohlen, bei 
ausgedehntem Befall oder bilateralen 
 Tumoren ggf. auch bilateral lateral. Eine 
prophylaktische laterale LKD oder trans
sternale mediastinale LKD wird nicht 
empfohlen.

Die zentrale LKD wird bei klinischem Verdacht 
auf oder Nachweis von LKM in allen LL indi
ziert. Die prophylaktische zentrale LKD wird 
dagegen unterschiedlich bewertet: Die ATA 
empfiehlt diese bei Primärtumoren T3–4 und 
ggf. zum Staging (Evidenzlevel 4, Empfehlungs
grad C), ähnlich die LL des National Compre
hensive Cancer Networks (NCCN) der USA 
(Haddad et al. 2017) bei Primärtumoren T3–4 
und bei positiven lateralen LKM (Evidenzlevel 
2b, Empfehlungsgrad B). Die BAETS indiziert 
die prophylaktische LKD bei Tumoren ≥4 cm, 
multifokalem und extrathyreoidalem Wachs
tum, aggressiverer histologischer Variante und 
bei Patienten >45 Jahren (Evidenzlevel Ib,Emp
feh lungsgrad C).

Die JSTS/JAETS sehen die Indikation ähn
lich zurückhaltend wie die deutschen LL: eine 
prophylaktische LKD sollte nur in Abwägung 
der Vor und Nachteile individuell vorgenom
men werden. Die Gesellschaft der Europäischen 
Endokrinen Chirurgen (European Society of 
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Endocrine Surgeons, ESES) formuliert in einer 
Konsensusempfehlung zum multifokalen PTC: 
die prophylaktische LKD wird empfohlen bei 
einer hohen Anzahl Tumorfoki oder wenn die 
zusammengefasste Tumorgröße >1 cm misst 
(Evidenzlevel 3, Empfehlungsgrad B)  (Iacobone 
et al. 2014).

Deutsche Sk2Leitlinie  
zur  Komplettierungsoperation bei 
postoperativem Zufallsbefund
 5 Eine Komplettierungsoperation wird  

dann erforderlich, wenn die Primäropera
tion für die initiale Tumorausbreitung  
kein adäquates Resektionsverfahren dar
gestellt oder der Tumor unvollständig 
 reseziert ist. Ausgenommen hiervon sind 
Irresektabilität oder intendierte Residual
befunde, z. B. an Trachea oder N. recur
rens. Aus operativtechnischen Erwägun
gen sollte die KOP innerhalb von 4 Tagen 
zur Primäroperation oder nach 3 Monaten 
erfolgen (Evidenzlevel 3, Empfehlungs
grad B).

Deutsche Sk2Leitlinie  
zur  adjuvanten Therapie
 5 Die Überleitung der Patienten postopera

tiv sollte bezüglich der Schilddrüsenhor
monsubstitution und Vorbereitung der Ra
diojoddiagnostik und therapie an nach
folgende Einrichtungen gewährleistet sein 
(Evidenzlevel 3, Empfehlungsgrad A).

Für die adjuvante Therapie geben internatio nale 
LL detailliertere Vorgaben als die deutsche LL. 
Es wird überwiegend nur für Hochrisikokons
tellationen eine Radiojodablation (RJT) emp
fohlen: Die ATALL empfiehlt diese bei T4Tu
moren und LKM sowie Fernmetastasen. Die 
BAETSLL für Tumoren >4 cm, mit extrathyreo
idalem Wachstum (Evidenzlevel 2a, Empfeh
lungsgrad C) oder bei stattgehabter externer 
Radiatio (RTX) und erhöhtem Risiko für Resi
dual und Rezidivtumor, oder aber in pallia tiver 
Absicht (Evidenzlevel 4, Empfehlungsgrad C).

Analog ist die Position der JSTS/JAETS, die 
lediglich den Tumortyp (nichtklassische PTC

Varianten) für eine RJT berücksichtigt. Nur die 
NCCNLL betrachtet zusätzlich zu Tumor
größe und Metastasierung noch den Tumor
marker Thyreoglobulin (Tg >5–10 ng/ml) und 
nimmt die systemische Tyrosinkinaseinhibi
tortherapie (TKI) in das Spektrum der adju
vanten Therapie auf. Eine TKITherapie wird 
auch von der ATA in Erwägung gezogen bei 
radiojdrefraktärem metastasierten, schnell pro
gredientem DTC, wenn keine alternativen An
sätze bestehen (Evidenzlevel 3, Empfehlungs
grad D).

Internationale Leitlinien  
zur  Nachsorge
Die deutsche LL gibt zur adjuvanten Thera
pie  keine detaillierten Empfehlungen für die 
 Nachsorge der PTCPatienten vor. Internatio
nal (. Tab. 1.1) wird für die Nachsorge überein
stimmend die Bestimmung des posttherapeuti
schen Thyreoglobulins (Tg) unter Berücksich
tigung möglicher Antikörper (AntiTg) und 
des TSHSpiegels (Evidenzlevel 4, Empfeh
lungsgrad A–D) empfohlen. Bildgebend wer
den abgestuft Sonographie und Ganzkörper
szintigraphie von der ATA (Evidenzlevel 3, 
Empfehlungsgrad A) empfohlen, SPECT/CT 
oder MRT (Evidenzlevel 3, Empfehlungsgrad 
C) und bei Verlust der Radiojodavidität PET/
CT (Evidenzlevel 4, Empfehlungsgrad C). Die 
ESES weist keine Evidenz für eine spezifische 
Nachsorgeform der multifokalen PTC nach 
(Evidenzlevel 4, Empfehlungsgrad C), emp
fiehlt aber eine TSHSuppression.

Diese Frage wird auch von einigen ande
ren  LL aufgegriffen. TSHSuppression (TSH 
<0,1 mU/l bzw. TSH 0,1–0,5 mU/l): ATA 
 empfiehlt bei allen Patienten mit residuellem 
Tumor und Hochrisikokonstellation ein TSH 
<0,1 mU/l (Evidenzlevel 3, Empfehlungs
grad  A), bei exzellentem Therapieerfolg und 
Nied rigrisikoKonstellation ein TSH von 0,5–
2 mU/l (Evidenzlevel 3, Empfehlungsgrad A), 
ebenso nachfolgend einer erfolgreichen RJT 
(Evidenzlevel 4, Empfehlungsgrad D). Die 
 BAETS empfiehlt die TSHSuppression 
<0,1 mU/l für alle Patienten nach Thyreoidek
tomie und RJT bis zur ReEvaluation nach 9–12 
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Monaten. Die ESES empfiehlt die TSHSup
pression für multifokale PTC generell und die 
NCCN empfiehlt generell ein „angemessenes“ 
TSH postoperativ und eine TSHSuppression, 
wenn das stimulierte Tg 1–10 ng/ml beträgt, 
Resttumor oder ein radiojodnegativer Tumor 
vorliegt.

1.1.2 Follikuläres Schilddrüsen
karzinom

Deutsche Sk2Leitlinie zum 
 follikulären Schilddrüsenkarzinom
 5 Follikuläre Schilddrüsenkarzinome („folli

cular thyroid carcinoma“, FTC) <1 cm sind 
rar und sollten referenzpathologisch von 
einem PTC abgegrenzt werden (Evidenz
level 3, Empfehlungsgrad C).

 5 FTC sind zu zwei Drittel minimal invasiv 
(„minimally invasive follicular thyroid car
cinoma“, MIFTC) und müssen gegenüber 
der follikulären Variante eines PTC 
(fVPTC) histopathologisch anhand der 
Zellkernmorphologie und ggf. Kapsel 
oder Gefäßinvasion abgegrenzt werden 
(Evidenzlevel 3, Empfehlungsgrad C).

 5 Das breit invasive FTC („widely invasive 
follicular thyroid carcinoma“, WIFTC) 
weist regelhaft eine Angioinvasion auf und 
wächst häufig organüberschreitend und 
infiltrativ in die Umgebung.

Deutsche Sk2Leitlinie  
zum  Operationsausmaß
 5 Bei unifokalem MIFTC ohne Nachweis  

der Angioinvasion ist unabhängig von der 
Tumorgröße keine Thyreoidektomie er
forderlich. Ebenso wenig wird hierfür bei 
postoperativem Zufallsbefund eine Kom
plettierungsoperation indiziert (Evidenz
level 2b, Empfehlungsgrad A).

 5 Bei Nachweis einer oder mehrerer Angio
invasionen wir dagegen die Thyreoidekto
mie empfohlen (Evidenzlevel 2a, Empfeh
lungsgrad A).

 5 Für WIFTC ist die Thyreoidektomie 
 regelhaft, gerade auch bei primärer Fern

metastasierung indiziert, um eine RJT  
zu ermöglichen (Evidenzlevel 2b, Empfeh
lungsgrad A).

Deutsche Sk2Leitlinie  
zur  Lymphknotendissektion
 5 MIFTC zeigen kein lymphogenes Metas

tasierungsrisiko, sodass sich keine Indi
kation zur prophylaktischen LKD ergibt 
(Evidenzlevel 2a, Empfehlungsgrad A).

 5 WIFTC zeigen selten LKM, meist nur  
bei synchroner Fernmetastasierung, sodass 
keine Indikation zur prophylaktischen 
LKD besteht (Evidenzlevel 3, Empfeh
lungsgrad C).

Deutsche Sk2Leitlinie  
zur  adjuvanten Therapie
 5 Für MIFTC ohne Angioinvasion ergibt sich 

keine Indikation zu adjuvanter The rapie. 
Bei Nachweis einer Angionivasion wird die 
Thyreoidektomie mit RJT empfohlen (Evi
denzlevel 3, Empfehlungsgrad B).

 5 Für WITC besteht generell nachfolgend der 
Thyreoidektomie die Indikation zur RJT 
(Evidenzlevel 2a, Empfehlungsgrad A).

Die internationalen LLEmpfehlungen zur Be
handlung des FTC gleichen zu weiten Teilen 
denen für das klassische PTC. Dezidierte Ab
weichungen und Besonderheiten beim FTC 
sind in der Synopsis der LL in . Tab. 1.1 jeweils 
herausgehoben. Entscheidend für die Empfeh
lung zur Erweiterung der Resektion ist der 
Nachweis extrathyreoidalen Wachstums und 
der Angioinvasion, was das WIFTC definiert 
und für das in allen LL übereinstimmend die 
Thyreoidektomie mit nachfolgender RJT emp
fohlen wird, jedoch wiederum keine prophy
laktische LKD indiziert wird. Die Empfehlun
gen zum WIFTC sind analog auch in den LL 
der NCCN deklariert.

Für das minimalinvasive FTC (MIFTC) gibt 
der ESESKonsensusreport (. Tab. 1.2) fol
gende Empfehlungen:
 5 Die Hemithyreoidektomie ist adäquat für 

Patienten mit Tumoren ohne extrakapsu
läre Ausbreitung, jünger 45 Jahren, Tumor
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größe <40 mm, ohne Gefäßinfiltration  
und ohne LKM oder Fernmetastasen.

 5 Eine Thyreoidektomie wird angeraten bei 
Patientenalter ≥45 Jahren, Tumorgröße 
≥40 mm, Nachweis von Gefäßinfiltratio
nen und LKM oder Fernmetastasen.

 5 Eine prophylaktische LKD wird bei fehlen
dem klinischen Hinweis nicht empfohlen 
und eine RJT wird für ältere Patienten >45 
Jahren, große Tumoren >40 mm, extrakap
suläre Ausbreitung, ausgedehnte Gefäßinfil
tration und synchrone oder  metachrone 
LKM, Fernmetastasen oder Rezidiven in 
der Nachsorge empfohlen (Evidenzlevel 3, 
Empfehlungsgrad B)  (Dionigi et al. 2014).

Der Unterschied zu den deutschen LL liegt hier 
in den Grenzwertangaben der Tumorgröße und 
des Patientenalters, die sich als allgemeine Risi
kofaktoren einer schlechteren Prognose für alle 
DTC erwiesen haben. Die hinterlegte Studien
evidenz ist jedoch nicht so überzeugend, dass 
aktuell eine Adjustierung der Empfehlung der 
deutschen LL erforderlich erscheint.

1.1.3 Medulläres 
 Schilddrüsenkarzinom

Deutsche Sk2Leitlinie zum 
 medullären Schilddrüsenkarzinom
 5 Die Routinebestimmung des Kalzitonins 

(Ct) als sehr sensitiver und spezifischer 
Tumormarker des MTC kann beim spora
dischen MTC eine frühzeitige Operation 
und damit Prognoseverbesserung bewirken 
(Evidenzlevel 1b, Empfehlungsgrad A).

 5 Bei erhöhtem basalem Kalzitonin (bCt) 
kann ein Stimulationstest (mit Kalzium 
oder Pentagastrin) die Operationsindika
tion präzisieren. Bei stimulierten CtWer
ten (sCt) >100 pg/ml ist das MTCRisiko 
signifikant erhöht und in Abhängigkeit der 
Referenzwerte die Indikation zur Opera
tion gegeben (Evidenzlevel 2a, Empfeh
lungsgrad B).

 5 Bei klinischem Verdacht auf oder Nach
weis auf einen hereditären Hintergrund 

(multiple endokrine Neoplasie, MEN 2 
[RETProtoonkogenmutation]) sollte zur 
Operationsplanung die Nebennierenmark 
und Nebenschilddrüsendiagnostik zum 
Ausschluss bzw. Nachweis eines Phäo
chromozytoms und primären Hyperpara
thyreoidismus (pHPT) erfolgen (Evidenz
level 1a, Empfehlungsgrad A).

 5 Hereditäre MTC zeigen mutationsspe
zifische GenotypPhänotypKorrelationen. 
Der Operationszeitpunkt richtet sich bei 
asymptomatischen Genträgern der ATA
Risikogruppen A–C auch nach dem 
 CtWert. Ziel ist es, die prophylaktische 
Operation vorausgehend zur Entwicklung 
eines MTC durchzuführen. Bei normalem 
bCt kann i. d. R. davon ausgegangen wer
den, dass keine extrathyreoidale Ausbrei
tung vorliegt. Für ATARisikogruppen 
A–C sollte die prophylaktische Thyreoid
ektomie spätestens erfolgen, wenn das  
sCt in den pathologischen Bereich an
steigt. Beim MEN2BSyndrom sollte die 
Thyreoidektomie zum frühestmöglichen 
Zeitpunkt erfolgen (Evidenzlevel 1b, 
 Empfehlungsgrad A).

Deutsche Sk2Leitlinie  
zum  Operationsausmaß
 5 Aufgrund der Bedeutung der frühzeitigen 

Diagnose und Therapie für die Prognose 
des sporadischen MTC wird die Thyreoid
ektomie nicht erst beim klinisch manifes
ten MTC indiziert, sondern wird bereits 
nach NutzenRisikoAbwägung und Diffe
renzialdiagnostik bei stimulierten CtWer
ten (sCt) >100 pg/ml ausgesprochen (Evi
denzlevel 2b, Empfehlungsgrad A).

 5 Hereditäre MTC sollten im Konzept der 
prophylaktischen Thyreoidektomie immer 
vollständig thyreoidektomiert werden.  
Bei bCt im Normbereich kann in der Regel 
auf eine Erweiterung der Resektion ver
zichtet werden (Evidenzlevel 2b, Empfeh
lungsgrad B).

 5 Organüberschreitende MTC haben eine 
schlechtere Prognose und häufiger Fern
metastasen als PTC oder FTC in vergleich
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barer Ausdehnung, sodass die Indikation 
zur Resektion bei Infiltration des Aero
digestivtraktes zurückhaltend gestellt wird 
(Evidenzlevel 3, Empfehlungsgrad C).

 5 Bei postoperativem Zufallsbefund eines 
sporadischen MTC (RETProtoonkogen
mutation negativ) ist nach nicht erfolgter 
Thyreoidektomie keine Komplettierungs
operation erforderlich, sofern das sCt 
 unterhalb der Nachweisgrenze liegt. Nach
kontrollen der Tumormarker sind jedoch 
empfohlen (Evidenzlevel 2b, Empfehlungs
grad B).

Deutsche Sk2Leitlinie  
zur  Lymphknotendissektion
 5 Die frühzeitige Lymphknotenmetastasie

rung sporadischer MTC in die zentralen 
und ipsilateralen lateralen Kompartimente 
erfordert auch beim klinisch negativen 
 Befund in kurativer Intention eine LKD 
bei bCt zwischen 20–200 pg/ml. Ab bCt 
>200 pg/ml steigt mit zunehmender Tu
morgröße das Risiko der kontralateralen 
LKM und von Fernmetastasen. Eine Risi
koorientierte zweizeitige kontralaterale 
Kompartmentresektion kann alternativ 
mit dem Patienten erwogen werden (Evi
denzlevel 2b, Empfehlungsgrad C).

 5 Bei hereditären MTC kann bei bCt im 
Normbereich auf eine prophylaktische 
LKD verzichtet werden (Evidenzlevel 1b, 
Empfehlungsgrad A). Bei Indexpatienten 
und Genträgern mit erhöhtem bCT wird 
die bilaterale zentrale und laterale LKD 
empfohlen (Evidenzlevel 2a, Empfehlungs
grad A).

Deutsche Sk2Leitlinie  
zur adjuvanten Therapie
Empfehlungen zur adjuvanten Therapie wer
den nicht ausgesprochen.

Deutsche Sk2Leitlinie  
zur Nachsorge
 5 Bei postoperativem Zufallsbefund eines 

sporadischen MTC (RETProtoonkogen
mutation negativ) wird nach nicht erfolg

ter Thyreoidektomie ohne Komplettie
rungsoperation die Kontrolle von Ct und 
CEA halbjährlich empfohlen (Evidenzlevel 
3, Empfehlungsgrad C).

 5 Bei postoperativ persistierend erhöhtem 
Ct wird bei nicht ausreichender Primär
operation bzw. bei bildgebendem Nach
weis lokoregionärer Tumormanifestation 
die kompartmentorientierte Nachresek
tion empfohlen (Evidenzlevel 3, Empfeh
lungsgrad B).

 5 Symptomatische Fernmetastasen sollten 
hinsichtlich nichtoperativer Behand
lungsoptionen evaluiert, ggf. palliativ ope
riert werden (Evidenzlevel 3, Empfeh
lungsgrad C).

In der Diagnostik des medullären Schilddrü
senkarzinoms (MTC) dominiert neben der zer
vikalen Sonographie und FNAZ in allen LL die 
Kalzitoninbestimmung als sensitiver Tumor
marker (Evidenzlevel 2a, Empfehlungsgrad C) 
(. Tab. 1.2). Die Bestimmung des CEA und des 
Chromogranin A werden in der Wertigkeit der 
Primärdiagnostik wegen der geringen Spezifi
tät unterschiedlich bewertet. Frühzeitig wird 
die RETProtoonkogenanalyse zur Identifi
kation hereditärer (hMTC) gegenüber spora
discher MTC (sMTC) empfohlen, um den 
 wei teren Therapiealgorithmus entsprechend 
adäquat auszurichten. Bei Hinweisen auf  
eine hereditäre Variante des MTC (MEN2a, 
MEN2b) werden in das präoperative Screening 
die Untersuchungen hinsichtlich eines Phäo
chromozytoms (PCC) und primären Hyper
parathyreoidismus (pHPT) von der BAETS, 
CAEK, European Society for Medical Onco
logy (ESMO) (Pacini et al. 2012) und NCCN
LL empfohlen (Evidenzlevel 4, Empfehlungs
grad B–D).

Mit dem Verdacht auf ein MTC ist konform 
in allen LL die Indikation zur Operation gege
ben. Eine Hemithyreoidektomie wird in den 
internationalen LL nicht als ausreichend erach
tet. Dagegen richten sich die deutschen LL vor 
dem Hintergrund des zuverlässigen CtTumor
markers nach dem CtWert, der eine biochemi
sche Heilung auch bei nicht vollständiger Thy
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1
reoidektomie zuverlässig anzeigen kann, sodass 
hier keine Notwendigkeit der Empfehlungsän
derung gesehen wird.

Die Thyreoidektomie wird von der ATA 
(Wells et al. 2015), BAETS und ESMO für alle 
MTC empfohlen. Die CAEKLL führen hierzu 
aus, dass die Thyreoidektomie bei allen Er
wachsenen mit stimuliertem Kalzitonin (sCt) 
>100 pg/ml indiziert ist, die NCCN für alle 
MTC <1 cm unilateral und ≥1 cm oder bilate
ral. Wiederum basiert das Ctgesteuerte Ope
rationskonzept der deutschen LL auf hohem 
Evidenzniveau, sodass eine Anpassung des 
Vorgehens anhand des Tumordurchmessers als 
sekundär beurteilt wird.

Die Durchführung der zentralen LKD wird 
überwiegend befürwortet: Von der ATA bei 
 allen MTC mit klinischem oder bildgebendem 
Hinweis (Evidenzlevel 3, Empfehlungsgrad B), 
von der BAETS bei allen MTC (Evidenzlevel 2a, 
Empfehlungsgrad C), der CAEK bei klinischem 
Hinweis und in Abhängigkeit vom bCt (20–
200 pg/ml bilateral zentral und ipsilateral late
rale LKD). Die ESES indiziert beim hMTC die 
zentrale LKD bei ATARisikoklassen D und C. 
Für die ATARisikoklassen A–C kann in Ab
hängigkeit vom bCt und bei wenig aggressiven 
Tumoren in der Familie darauf verzichtet wer
den (Niederle et al. 2014). Die ESMOLL emp
fehlen eine prophylaktische bilaterale zentrale 
LKD für alle sMTC und hMTC, während die 
NCCN diese für Tumor <1 cm unilateral er
wägen, bei Tumoren >1 cm bilateral und ggf. 
erweiterte LKD sowie bei ausgedehnten Tumo
ren prophylaktisch auch kontralateral.

Die Indikation zur lateralen LKD wird un
terschiedlich indiziert. Die ATALL empfiehlt 
diese bei klinischer Negativität, wenn das Ct 
erhöht ist (Evidenzlevel 4, Empfehlungsgrad D) 
und bei klinischem Verdacht auf LKM ipsilate
ral und erweitert auf kontralateral bei Ct 
>200 pg/ml (Evidenzlevel 3, Empfehlungsgrad 
C). Die BAETS empfiehlt die laterale LKD bei 
klinischem Verdacht ipsilateral und nach indi
viduellen Risikoeinschätzungen kontralateral. 
Die CAEK indiziert die laterale LKD bei klini
schem Hinweis und bCT >200 pg/ml. Beim 
hMTC sollte bei Indexpatienten und erhöhtem 

bCt die bilaterale zentrale und laterale LKD 
durchgeführt werden. Die ESESKonsensemp
fehlungen für hMTC indizieren die laterale 
LKD bei klinischem Verdacht ebenso wie die 
ESMO RETunabhängig. Die NCCN empfiehlt 
diese bei klinischem Hinweis und prophylak
tisch auch kontralateral bei ausgedehnten Tu
moren. Es ergeben sich keine substantiellen 
Konflikte der internationalen LL, aber die 
 deutschen LL richten das Vorgehen dezidiert 
anhand der angegebenen CtWerte aus.

Im Falle eines erst postoperativen Nachwei
ses eines MTC empfehlen die ATALL eine 
Komplettierung bei allen hMTC, bei erhöhtem 
bCt und bildgebend nachweisbarem Resi dual
tumor sowie bei inadäquat niedriger LKAn
zahl <5, wenn das präoperative Ct <1000 pg/ml 
war. Die BAETSLL sehen eine Komplettierung 
abhängig vom bCt für indiziert, dagegen wird 
sie nicht gesehen bei inzidentellem unilateralen 
MTC <5 mm (Evidenzlevel 2a, Empfehlungs
grad C). Die CAEK LL indizieren die Komplet
tierung bei positivem RETProtoonkogennach
weis und erhöhtem sCt. Die NCCN machen 
diese Indikation abhängig vom bCT, CEA und 
RETStatus. Hier ergeben sich keine substan
tiellen Konflikte zu den deutschen LL.

Die prophylaktische Thyreoidektomie der 
Genträger, die über Screening identifiziert wur
den, wird überwiegend nach den ATARisiko
gruppen und den CtWerten ausgerichtet: Die 
ATA (Wells et al. 2015) definiert neu für die 
Höchstrisikoklasse (ATAHST: MEN2b) die 
Thyreoidektomie innerhalb des 1. Lebens
jahres, ggf. auch in den ersten 5 Monaten. Für 
die anderen Klassen: ATAH: 5. Lebensjahr 
oder bei erhöhtem bCt früher und ATAMOD 
ab dem 5. Lebensjahr in Abhängigkeit vom bCt. 
Die CAEKLL richtet sich noch nach vorheri
gen ATARisikogruppen: MEN2b ≤6 Monate 
(Evidenzlevel IIa, Empfehlungsgrad C) MEN2a 
(Codon 634) ≤5 Jahre (Evidenzlevel IIa, Emp
fehlungsgrad C), alle anderen MEN2a und 
FMTC nach ATARisikogruppe und dem bCt
Wert. Erneut entscheidet in den deutschen LL 
hier zusätzlich zur Genetik die biochemische 
Konstellation über den Zeitpunkt und Ausdeh
nung der Operation. Da die CtDynamik un
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verändert das präziseste diagnostische Instru
ment präoperativ darstellt, ergibt sich kein Än
derungsbedarf der deutschen LLEmpfehlung.

Die Wertigkeit adjuvanter Maßnahmen  
ist beim MTC gering. Eine RTX bei lokalem 
Tumorresiduum ergibt keine Evidenz und wird 
als Maßnahme bei optimaler Resektion zur 
 Rezidivrisikoverminderung von der BAETS 
 indiziert. ATA und NCCN empfehlen eine RTX 
als palliative oder kontrollierende Maßnahme 
bei ausgedehntem Resttumor. Die ATA erwä
gen auch eine TKITherapie. Dies ist gegenüber 
den deutschen LL zeitgemäß eine gut eva
luierte  adjuvante Therapieoption, die in 
NutzenRisiko abwägung einschließlich der 
einhergehenden spezifischen Nebenwirkungen 
für das Vorgehen auch in Deutschland unab
hängig von den formulierten LL bereits klinisch 
praktisch umgesetzt wird (Schlumberger et al. 
2012).

In der Nachsorge führt übereinstimmend 
in allen LL die Kontrolle der Tumormarker un
ter Berücksichtigung der Ct und CEAVerdop
pelungszeiten, weiter die zervikale Sonographie 
und bei biochemischen Hinweisen die Bildge
bung mit CT/MRT oder PET.

1.1.4 Anaplastisches 
 Schilddrüsenkarzinom

Deutsche Sk2Leitlinie  
zum anaplastischen Schilddrüsen
karzinom
 5 ATC zeigen frühzeitig ein lokal infiltra

tives Wachstum, oftmals mit Angioinva
sion und LKM sowie Fernmetastasen. Zur 
 Sicherung der Diagnose sind für die The
rapieplanung eine FNAZ oder eine Biopsie 
sowie die Bildgebung zur lokalen und 
 systemische Ausbreitung erforderlich (Evi
denzlevel 3, Empfehlungsgrad A).

 5 Für die Therapieplanung ist ein multi
disziplinäres Konzept etabliert, für das  
die Chirurgie auf Basis der Bildgebung in 
 Abhängigkeit des Ausbreitungsgrades 
 (intrathyreoidale ATC; extrathyreoidale 
ATC ohne zervikoviszerale Infiltration; 

 extrathyreoidale ATC mit zervikoviszera
ler Infiltration) eine wichtige Rolle spielen 
kann.

Deutsche Sk2Leitlinie  
zum Operationsausmaß
 5 Für intrathyreoidale ATC wird zur lokalen 

Tumorkontrolle und Optimierung der 
Überlebenschancen die radikale Tumor
resektion mit frühpostoperativer RTX 
empfohlen (Evidenzlevel 2b, Empfehlungs
grad A).

 5 Extrathyreoidale ATC ohne zervikovis
zerale Infiltration (A. carotis, Substernal
raum, Aerodigestivtrakt) wird zur lokalen 
Tumorkontrolle die radikale Tumorresek
tion mit frühpostoperativer RTX empfoh
len. Alternativ wird ein neoadjuvantes 
Konzept mit sekundärer Operation emp
fohlen, dagegen sollten palliative („Debul
king“) Resektionen vermieden werden 
(Evidenzlevel 3, Empfehlungsgrad B).

 5 Extrathyreoidale ATC mit zervikovisze
raler Infiltration sollten primär palliativ 
radioonkologisch (RCTX) behandelt wer
den. DebulkingResektionen werden  
nicht empfohlen und auf prophylaktische 
Tracheotomien soll verzichtet werden 
(Evidenzlevel 3, Empfehlungsgrad C).

Deutsche Sk2Leitlinie  
zur Lymphknotendissektion
Zur LKD sind keine dezidierten Empfehlungen 
formuliert.

Deutsche Sk2Leitlinie  
zur adjuvanten Therapie
 5 Die adjuvante Therapie ist beim ATC in 

das Primärtherapiekonzept der Chirurgie 
regelhaft eingeschlossen und umfasst die 
frühpostoperative Radio und/oder Radio
chemotherapie (Evidenzlevel 2a, Empfeh
lungsgrad A). Selten ist ein neoadjuvantes 
Konzept vorausgehend zur Resektion 
 indiziert.
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Deutsche Sk2Leitlinie  
zur Nachsorge
 5 Im Fokus der Nachsorge stehen supportive 

Maßnahmen (Evidenzlevel 3, Empfeh
lungsgrad A).

 5 Lokalrezidive nach chirurgischer Therapie 
sollten vorranging nichtoperativ behan
delt werden (Evidenzlevel 3, Empfehlungs
grad C).

 5 Fernmetastasen stellen keine Indikation 
zur Resektion dar (Evidenzlevel 3, Emp
fehlungsgrad C).

Für das ATC ist aufgrund der Seltenheit und 
der schlechten Prognose mit kurzen Überle
benszeiten die Evidenzlage dürftig. Internatio
nal steht in den LL übereinstimmend die Siche
rung der Diagnose im Vordergrund (. Tab. 
1.3). Nach der obligaten zervikalen Sonogra
phie wird durch die ATA, BAETS und CAEK 
die FNAZ angeraten, jedoch von allen darauf 
verwiesen, dass dies auch primär durch eine 
ertragreichere Stanznadelbiopsie zuverlässiger 
gesichert würde, da häufig immunhistochemi
sche Zusatzuntersuchungen erforderlich wer
den (Evidenzlevel 4, Empfehlungsgrad D). Nur 
die ESMOLL beschränkt sich auf eine anam
nestischklinische Diagnosesicherung.

Die oftmals erforderliche erweiterte Bildge
bung mit CT und MRT dient der Befundab
grenzung und Evaluation der Resektabilität, die 
von der ATA, BAETS, CAEK und NCCN emp
fohlen werden. Die ATA und die NCCN emp
fehlen darüber hinaus auch eine FDG/PET
CT, die zusätzlich Informationen zum Metasta
sierungsstatus liefern kann. Die Operations
indikation ist bei allen LL sicher gegeben,  
wenn eine R0Resektion nach präoperativer 
Dia gnostik möglich erscheint (ATA, BAETS, 
CAEK, ESMO, NCCN). Die ATA erweitern die 
Indikation zur Operation auch auf Fälle, bei 
 denen im Konzept der systemischen palliati
ven  Behandlung die lokoregionäre Operation 
der Kom plikationsvermeidung dient (Evidenz
level 3, Empfehlungsgrad A) und auf Fälle, bei 
denen mit Hilfe einer neoadjuvanten Radiatio 
die  lokale Resektabilität hergestellt werden 
kann. Die NCCN schränken die Indikation zur 

Operation auf die Stadien IVA/B ein, in denen 
bei lokoregionärer Erkrankung eine R0Resek
tion erreicht werden kann.

Zum Resektionsausmaß einer Hemithyreo
idektomie gibt die ATALL vor, dies nur bei 
intrathyreoidalem begrenzten ATC durchzu
führen (Evidenzlevel 3, Empfehlungsgrad A). 
Die NCCN sehen dagegen eine Hemithyreoid
ektomie nur als palliativen Eingriff zur loko
regionären Kontrolle als ausreichend an.

Die Thyreoidektomie indiziert die ATA mit 
der gleichen Begründung (intrathyreoidal) (Evi
denzlevel 3, Empfehlungsgrad A), analog die 
BAETS für intrathyreoidale bzw. kleine ATC. 
Die NCCN akzeptieren eine Thyreoidektomie, 
wenn dadurch eine R0 bis R1Resektion er
reicht werden kann. Eine Rolle für die zerviko
zentrale LKD sehen die LL der ATA (Evidenz
level 3, Empfehlungsgrad A) und BAETS grund
sätzlich bei allen Patienten, die bei gesichertem 
ATC operiert werden aus therapeutischem An
satz als gegeben an, während die ESMO und 
NCCN keine Empfehlung hierzu abgeben.

Eine Empfehlung zur lateralen LKD oder 
Komplettierungsoperation bei postoperativem 
Zufallsbefund fehlt bei allen aufgeführten LL. 
Die deutschen LL nehmen als einzige dezidiert 
dazu Stellung, dass eine prophylaktische Tra
cheostomaanlage nicht empfohlen wird.

Die adjuvante Therapie beim ATC ist von 
großer Bedeutung, da das lokalaggressive und 
frühzeitig organüberschreitende infiltrative 
Wachstum eine lokale Konsolidierung der 
 chirurgisch erreichten Tumorkontrolle ebenso 
erforderlich macht wie die oftmals vorliegende 
Gefäßinfiltration, die zu synchron oder aber 
erst metachron erkennbarer systemischer Er
krankung führt. Die ATA empfehlen nach
folgend der R0/R1Resektion die adjuvante 
externe Radiatio mit oder ohne begleitende 
systemische Chemotherapie (CTX) (Evidenzle
vel 3, Empfehlungsgrad A) und machen dieses 
adjuvante Therapiekonzept bei einer R2Resek
tion davon abhängig, ob der Patient in einem 
guten WHOPerformancestatus ist. Eine adju
vante alleinige RTX empfiehlt die ATA auch zur 
Palliation bei lokaler Symptomatik (Evidenz
level 5, Empfehlungsgrad A).


