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Klassifikation der Schilddriisenkrankheiten *

E. Klein, J. Kracht, H. L. Kriiskemper, D. Reinwein und P. C. Scriba

Sektion Schilddriise der Deutschen Gesellschaft fiir Endokrinologie

Die 1971 vom Griindungskomitee der Sektion
Schilddriise der Deutschen Gesellschaft fiir Endo-
krinologie erstmals vorgelegte Klassifikation der
Schilddriisenkrankheiten [1] schloB an einschlagige
ausldandische Versuche dieser Art [2, 3] an und ist auf
klinische Belange abgestellt. Der Praktikabilitdt wegen
wurden Funktion und Beschaffenheit der Schilddriise
in den Mittelpunkt gestellt und wurde nicht nur von
der aktuellen peripheren Stoffwechselsituation aus-
gegangen.

Schon in der Erstfassung war angedeutet worden,
daBdie Erfahrungen im Umgang mit der Klassifikation
gewisse Korrekturen oder Ergidnzungen als notwendig
ausweisen konnten. Erwartungsgemdl trifft das ins-
besondere fiir eine Malignomeinteilung, die in der
Weltgesundheitsorganisation stindig diskutiert wird,
und fiir die Beriicksichtigung der endokrinen Ophthal-
mopathie inzwischen zu. Die damaligen Autoren ha-
ben diesen beiden Positionen ihre besondere Aufmerk-
samkeit gewidmet und sich entschlossen, einerseits
einen Pathologen (J. Kracht) direkt an der Bearbeitung
der Malignomeinteilung zu beteiligen, andererseits die
als besondere Komplikation von Schilddriisenkrank-
heiten aufzufassende endokrine Ophthalmopathie mit
ihren verschiedenen Schweregraden als Gruppe 6 neu
in die Klassifikation einzufiigen. Zusitzlich wurden
auch in der Rubrik 4 (Schilddriisenentziindungen)
kleine Korrekturen gegeniiber der Erstfassung ange-
bracht, wihrend die iibrigen Gruppen einschlieBlich
der Kommentare unverdndert bleiben konnten. Ein-
zelheiten der praktischen Anwendung gehen aus
letzteren hervor, grundsitzlich neue Gesichtspunkte
haben sich nicht ergeben.

1. Hypothyreosen

1.1. Angeborene Hypothyreose (sporadischer und

endemischer Kretinismus)

1.1.1. Schilddriisenaplasie (Athyreose, kongeni-
tales Myxddem)

1.1.2. Schilddriisendysplasie
1.1.2.1. ektopisch (zum Beispiel Zungen-

grundschilddriise)

1.1.2.2. an normaler Stelle des Halses

* Nachdruck aus Dtsch. med. Wschr. 98, 2249 —2251 (1973) mit
freundlicher Genehmigung des Georg Thieme Verlages, Stuttgart.

1.1.3. Struma mit Jodfehlverwertung (Dyshor-
monogenese; zur Zeit sechs Typen be-
kannt; Angabe des biochemischen Defek-
tes)

1.1.4. bei endemischer Struma

1.2. Postnatal erworbene Hypothyreose (hochster

Schweregrad: Myxddem)

1.2.1. Primér (mit oder ohne Struma)
1.2.1.1. idiopathisch
1.2.1.2. entzlindlich (s. auch unter Schild-

driisenentziindungen)

neoplastisch

postoperativ

nach Strahlenbehandlung (extern

oder Radiojod)

medikamentds

1.2.1.6.1. Jod in hohen Dosen

1.2.1.6.2. strumigene Medika-

mente

1.2.1.7. bei extremem Jodmangel

1.2.1.8. bei starken Hormonverlusten (re-
nal, intestinal)

Sekundiar (TSH-Mangel bei totaler oder

partieller Hypophysenvorderlappeninsuf-

fizienz).

1.2.1.3.
1.2.1.4.
1.2.1.5.

1.2.1.6.

1.2.2.

Kommentar : Unter Hypothyreosen werden Krank-
heitsbilder verstanden, bei denen ein Mangel an Schild-
driisenhormonen in der Peripherie vorliegt. Das hypo-
thyreotische Koma stellt kein eigenes Krankheitsbild,
sondern eine ungewdhnliche und sehr seltene Verlaufs-
form der Hypothyreose dar.

2. Hyperthyreosen

2.1. Hyperthyreosen, die mit oder ohne endokrine
Ophthalmo- und Dermopathie einhergehen kon-
nen
2.1.1. Hyperthyreose ohne Struma
2.1.2. Hyperthyreose mit Struma diffusa
2.1.3. Hyperthyreose mit Struma nodosa
Hyperthyreose ohne endokrine Ophthalmo- und
Dermopathie
2.2.1. Autonomes Adenom mit Hyperthyreose
2.2.1.1. solitar
2.2.1.2. multilokular

2.2.



182 Kurze Informationen

Hyperthyreose durch Adenocarcinom der

Schilddriise (Primidrtumor oder Metasta-

sen)

2.2.3. Hyperthyreose bei Thyreoiditis (s. auch
unter Schilddriisenentziindungen)

Hyperthyreose durch TSH oder TSH-adhnliche

Aktivitdten

2.3.1. Hypophysenvorderlappen-Adenom

2.3.2. paraneoplastisches Syndrom

2.4. Hyperthyreosis factitia

2.3.

Kommentar : Unter Hyperthyreosen werden Krank-
heitsbilder verstanden, bei denen ein UberschuB3 von
Schilddriisenhormonen in der Peripherie vorliegt. Die
hyperthyreotische Krise (s. Koma) stellt keine eigene
Hyperthyreoseform, sondern den schwersten Verlauf
der Erkrankung dar. Die Bezeichnung ,,Morbus Base-
dow* trifft lediglich auf die Krankheitsform 2.1.2. mit
endokriner Ophthalmopathie zu, der Name ,,toxisches
Adenom** wird ersetzt durch ,,autonomes Adenom mit
Hyperthyreose* (Krankheitsform 2.2.1.). Der Aus-
druck ,.Jodbasedow™ kennzeichnet nicht die Krank-
heitsform 2.1.3., sondern nur eine Méglichkeit seiner
Pathogenese und wird aufgegeben. Bei der Beschrei-
bung eines autonomen Adenoms sind ,.kompensiert*
nicht mit ,,euthyreot* und ,.dekompensiert** nicht mit
..hyperthyreot™ gleichzusetzen (s. auch blande Stru-
men). Postoperativ kann eine Hyperthyreose persi-
stieren oder exazerbieren, beides mit oder ohne Rezi-
divstruma. Die endokrine Ophthalmopathie (und
Dermopathie) kann ein- oder beidseitig vorkommen,
der Manifestation einer Hyperthyreose vorangehen
oder nach deren Remission persistieren. Eine solche
euthyreotische Verlaufsform gibt es auch ohne Ent-
wicklung einer Hyperthyreose.

3. Blande Strumen
(mit oder ohne ortliche Komplikationen)

3.1. Im Halsbereich (gegebenenfalls substernal)
3.1.1. diffus
3.1.2. einknotig
3.1.2.1. Cyste, Blutung, hormonell inakti-
ves Gewebe: szintigraphisch kalt
3.1.2.2. Adenom: szintigraphisch warm
3.1.2.3. autonomes Adenom ohne Hyper-
thyreose: szintigraphisch heif3
. mehrknotig
3.1.3.1. Cysten, Blutungen, hormonell in-
aktives Gewebe: szintigraphisch
kalt
Adenome, hormonell aktives Ge-
webe: szintigraphisch warm
autonome Adenome ohne Hyper-
thyreose: szintigraphisch heil3

3.1.3.2.
3.1.3.3.
3.2. Dystopisch
3.2.1. mediastinale oder pulmonale Struma (ge-
gebenenfalls Teratom)
3.2.2. Struma ovarii
3.2.3. Zungengrundstruma

Kommentar: Die Kennzeichnung ,.blande™ bedeu-
tet, dal} diese Strumen nicht entzindlich und nicht
maligne sind und eine euthyreotische Stoffwechsel-
situation unterhalten. Sie kénnen endemisch oder spo-
radisch vorkommen, im letzteren Fall auch durch Jod-
fehlverwertungen, strumigene Substanzen und Medi-
kamente, Trauma, Hadmorrhagie, Amyloidose oder
Hamochromatose hervorgerufen sein. Autonome
Adenome (3.1.2.3. und 3.1.3.3.) neigen insbesondere
bei Jodzufuhr zu hyperthyreotischer Entgleisung.
Postoperativ kénnen Strumen jeder Art rezidivieren.

4. Schilddriisenentziindungen und seltene
Schilddriisenerkrankungen

4.1. Akute Thyreoiditis (diffus oder fokal)

4.1.1. eitrig

4.1.2. nicht eitrig (bakteriell, viral, strahlenbe-
dingt, traumatisch)

. Subakute Thyreoiditis (diffus oder fokal)

4.2.1. infektios

4.2.2. parainfektids

Chronische Thyreoiditis

4.3.1. lymphocytir (Autoimmunthyreoiditis)

4.3.1.1. ohne Struma

4.3.1.2. mit Struma

fibros

4.3.3. perithyreoidal

4.3.4. spezifisch (Tuberkulose, Lues)

Seltene Schilddriisenkrankheiten (Lymphogranu-

lomatose, Sarkoidose. Parasitenbefall, Mykosen)

4.3.

4.3.2.

4.4.

Kommentar: Thyreoiditiden konnen eine Hyper-
oder Hypothyreose nach sich ziehen. Die de Quervain-
sche Thyreoiditis stellt eine durch Riesenzellen ge-
kennzeichnete und nicht isoliert aufzufiihrende Unter-
gruppe der Form 4.2. dar, die Riedel-Struma ent-
spricht der Form 4.3.3. und die Struma Hashimoto
der Form 4.3.1.2.

5. Schilddriisenmalignome

5.1. Carcinome

S.1.1. Carcinome der Thyreocyten

5.1.1.1. differenziert
S.1.1.1.1. follikuldr
5.1.1.1.2. papillar
undifferenziert
5.1.1.2.1. kleinzellig
5.1.1.2.2. spindelzellig
5.1.1.2.3. polymorphzellig
5.1.2. Carcinome der C-Zellen
5.1.2.1. medullar

5.1.3. Plattenepithel-Carcinom
Sarkome
5.2.1. Fibrosarkom
5.2.2. andere Sarkome

5.1.1.2.

5.2.
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5.3. Verschiedenartige Malignome
5.3.1. Carcinosarkom
5.3.2. malignes Hiamangioendotheliom
5.3.3. malignes Lymphom
5.3.4. malignes Teratom
5.4, Nicht klassifizierbare maligne Tumoren
5.5. Tumorahnliche Veridnderungen
5.6. Metastasen extrathyreoidaler Tumoren

Stadien der Tumorausdehnng
(unabhéngig vom Tumortyp)

T (Primédrtumor)
TO nicht tastbar
T1 kleiner solitidrer Tumor, gut verschieblich
T2 grofBler, die Driise deformierender Tumor oder
multiple Tumoren in beiden Lappen, gut ver-
schieblich
T3 in die Umgebung infiltrierter, fixierter Tumor
N (Befall regionaler Lymphknoten)
NO nicht nachweisbar
N1 homolateral Lymphknoten, gut verschieblich
N2 kontralateral oder bilateral Lymphknoten, gut
verschieblich
N3 verbackene Lymphknoten-Pakete
M (Fernmetastasen)
MO nicht nachweisbar
M1 nachweisbar

Kommentar : Klassifizierung und Stadieneinteilung
beruhen auf den Vorstellungen und Vorschlagen des
internationalen Krebskongresses der Union Inter-
nationale contre le Cancer (UICC) 1968 in Lausanne
[2]. beriicksichtigen weitere Bearbeitungen seitens der
Weltgesundheitsorganisation entsprechend einer per-
sonlichen Korrespondenz mit Chr. Hedinger (Ziirich)
und Uberdies die Sonderstellung des Calcitonin-pro-
duzierenden C-Zellen-Carcinoms. Hier (unter 5.2.1.)
wurde bewuBt Platz fiir mogliche Unterformen ge-
lassen und als 5.1.2.1. zundchst nur das medulldre
Carcinom angefiihrt. Da das der internationalen Ver-
stindigung und Vereinfachung dienende TNM-System
auf die Wachstumseigenarten der Schilddriisenmalig-
nome gut anwendbar ist, wurde die bisherige Ein-
teilung in vier Stadien zugunsten der drei Stadien T
(Primdrtumor), N (Befall von regionalen Lymph-
knoten) und M (Fernmetastasen) mit je vier bzw. zwei
Untergruppen verlassen. Das Tumorstadium ist dem-
nach zu kennzeichnen durch die Angaben 0—3 zu
jeweils T, N und 0—1 zu M.

6. Endokrine Ophthalmopathie

1. Oberlidretraktion (Dalrymplesches Phénomen),
Konvergenzschwiche

II. mit Bindegewebsbeteiligung (Lidschwellungen,
Chemosis, Trinentriufeln, Photophobie)

[11. mit Protrusio bulbi sive bulborum (pathologische
Hertel-Werte, mit und ohne Lidschwellungen)

IV. mit Augenmuskelparesen (Unscharf- oder Dop-
peltsehen)

V. mit Hornhautaffektionen (meistens Lagophthal-
mus mit Tribungen, Ulcerationen)

VI. mit Sehausfillen bis Sehverlust (Beteiligung des
Nervus opticus)

Kommentar: Die Einteilung unterscheidet nach
Schweregraden I — VI absichtlich ohne Beriicksichti-
gung von Ein- oder Doppelseitigkeit der Ophthal-
mopathie, wobei die Symptome jeweils geringerer
Schweregrade in der gewdhlten Gruppe mitenthalten
sein oder fehlen kénnen. Sie geht konform mit der
Klassifikation von Werner [4] und ist klinischen Be-
langen angepaBt. Die euthyreotische endokrine Oph-
thalmopathie ohne nachweisbare Schilddriisenkrank-
heit wird allein durch die Position 6. gekennzeich-
net (zum Beispiel euthyreotische endokrine Ophthal-
mopathie dritten Schweregrades ohne Struma: 6. 111.),
bei Vorhandensein einer Schilddriisenkrankheit wird
deren Kennziffer vorangestellt (zum Beispiel Hyper-
thyreose mit diffuser Struma und endokriner Oph-
thalmopathie vom Schweregrad 1V: 2.1.2.; 6. IV.).
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