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Observation : 
Fillette de 4 ans présentant un nodule cervical pour lequel l’exploration chirurgicale retrouvait 
un nodule accolé au parenchyme thyroïdien. Le chirurgien évoquait soit un kyste du tractus 
thyréoglosse soit un nodule intra-thyroïdien. 
L’exérèse permet de noter, à l’examen macroscopique, un nodule plein, ferme et blanchâtre 
de 1.5 cm. 
 
Examen histologique : 

 
 

 
 

 

Nodule plein bien limité par une 
fine capsule fibreuse. 

Tumeur densément cellulaire parcourue 
de septa fibreux, et développée au 
contact du parenchyme thyroïdien. 

Tumeur à cellules fusiformes peu 
atypique, faiblement mitotique. 
Présence de rares structures 
glanduliformes (à droite) dispersées au 
sein de la population fusiforme. 
Absence de nécrose. 



Proposition diagnostique : SETTLE 

Acronyme de Spindle Epithelial Tumour with Thymus-Like Elements, entité décrite par Chan 

et Rosai en 1991. 

 

Caractéristiques : 

Tumeur rare de l’enfant et adulte jeune, développée au sein de parenchyme thyroïdien. 

C’est une tumeur épithéliale biphasique présentant : 

- une composante majoritaire à cellules fusiformes, peu atypique, 

- une composante épithéliale pouvant se présenter sous la forme de glandes, kystes ou 

papilles. 

Les mitoses y sont peu nombreuses mais des zones de nécrose focale peuvent être observées. 

Profil IHC  : pan-cytokératine et AML intensément +, 

         Thyroglobuline et TTF1 négatifs. 

Evolution : tumeur maligne qui a un potentiel métastatique (30-70% des cas) caractérisé par 

la possibilité de survenue de métastases tardives. Les organes atteints étant par ordre de 

fréquence décroissante : poumon, ganglions lymphatiques, rein et tissus mous. 

 

Nature et origine de la prolifération ? 

 

Cette question est soulevée par la présence, au voisinage de la tumeur et du parenchyme 

thyroïdien, de structures épithéliales bien différenciée (malpighiennes, respiratoires et 

bronchiques). 

Deux hypothèses sont avancées : 

- Origine embryonnaire commune avec le thymus ; Rosai propose d’ailleurs comme 

autre dénomination pour ces SETTLE, le terme de thymoblastome, 

- Origine embryonnaire commune avec les poches branchiales endoblastiques à 

l’origine du thymus, du larynx et du pharynx, ce qui expliquerait mieux la présence 

des structures épithéliales associées. 

 

 



Diagnostics différentiels : 

Il se pose avec les autres tumeurs biphasiques et/ou à cellules fusiformes. 

 

Lésions ne présentant  pas d’expression des pan-cytokératines : 

- Tératome immature ; d’autant que ce sont des sujets jeunes, 

- Sarcomes (fibrosarcome, léïomyosarcome…) ; peuvent survenir à tout âge et sont 

ubiquitaires, 

- Lésion réactionnelle fasciite-like ; contexte post-traumatique. 

 

Lésions  présentant une expression des pan-cytokératines : 

Il faudra dans un premier temps éliminer une tumeur thyroïdienne « classique ». 

- Un carcinome ou un adénome peuvent présenter des zones de métaplasie fusiforme. 

Celles-ci sont moins denses et moins étendues que dans le SETTLE ; la composante 

carcinomateuse ou adénomateuse conventionnelle doit pouvoir être retrouvée au voisinage. 

L’ensemble est bien reconnu par la thyroglobuline et le TTF1. 

- Un carcinome thyroïdien indifférencié survient chez des sujets plus âgés ; c’est une 

tumeur rapidement évolutive qui montre des atypies cytonucléaires plus marquées et de vastes 

foyers de nécrose tumorale. 

- Un carcinome médullaire thyroïdien peut survenir à tout âge. Les atypies sont également 

plus marquées et le profil IHC est caractéristique (calcitonine+, chromogranine+, 

synaptophysine+). 

- Un thymome ectopique doit également être éliminé ; ceci à l’aide de l’étude 

immunohistochimique. 

- Enfin le synovialosarcome est la tumeur qui ressemble le plus au SETTLE (cf tableau sous-

jacent). 

 

 SETTLE Synovialosarcome 

Age 19 ans 25 ans 
Localisation Thyroïde Membres… 
Histologie Atypies +/- 

Mitoses + 
Nécrose +/- 

Atypies ++ 
Mitoses +++ 
Nécrose ++ 
V° hémangiopéricytaire 

IHC  CK diffuse CK focale 
Bio Mol ----------- t (X; 18) 80% 
Evolution Lente 

Métas tardives 
T. Haut grade 

 



Prise en charge : 

Le traitement préconisé  est chirurgical : thyroïdectomie totale. 

Le risque métastatique pose la question de l’indication d’une chimiothérapie adjuvante. Mais 

la rareté de cette tumeur et le cratère tardif de survenue des métastases n’ont pas permis 

actuellement de définir de consensus quant à un telle indication. 

Enfin, les patients devront être soumis à une surveillance à long terme en raison justement 

de cette possibilité d’évolution métastatique tardive. 
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