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HEREDİTER KANSER SENDROMLARI

GIRIŞ

Herediter kanser sendromları, kansere sebep 
olabileceği bilinen mutasyonların kalıtımına 
bağlı gelişir. Genellikle erken yaşta ortaya çık-
maları, aile öyküsünün olması, çoklu primer 
veya bilateral tümörler şeklinde görülmeleri 
karakteristik özellikleridir.

Sıklıkla tümör süpresör genlerinin mutas-
yonlarına bağlı gelişirler. DNA tamir genle-
rinde, anjiyogenezle ilişkili genlerde ve on-
kogenlerde ortaya çıkan mutasyonlara bağlı 
da gelişebildikleri bilinmektedir. En sık görü-
len herediter kanser sendromlarına meme-o-
ver kanseri sendromu ve herediter nonpoli-
pozis kolorektal kanserleri (Lynch sendromu) 
örnek verilebilir.

Bazı nadir görülen kanser durumlarında 
herediter kanser sendromları özellikle akla 
gelmelidir. Adrenokortikal kanserler, karsi-
noid tümörler, difüz gastrik kanser, fallop 
tüp/primer periton kanserleri, leiomyosar-

kom, medüller tiroid kanseri, paraganglioma, 
feokromasitoma, kromofob tip renal hücreli 
kanser, onkositoma, bazı seks kort tümörleri 
ve sebase karsinomlar bu tip tümörlere örnek 
verilebilir.

BRCA1 ve BRCA2 Mutasyonları İle 
İlişkili Meme ve Over Kanserleri

Herediter meme ve over kanserlerinin %80 
den fazlası BRCA 1 ve BRCA 2 mutasyonla-
rına bağlı gelişir. Otozomal dominant kalıtım 
gösterirler ve penetransları yaklaşık %85 tir. 
Tüm meme ve over kanseri tanısı alan hasta-
lar içinde herediter meme ve over kanseri sık-
lığı %7-14 arası değişmektedir.

BRCA1 ve BRCA2, DNA hasar tamiri için 
önemli olan tümör supresör genlerdir. Mu-
tasyonları sonucunda DNA tamir mekaniz-
maları bozulur ve kanser riski belirgin artar. 
Bu mutasyonların toplumda görülme sıklığı 
1/300 ile 1/800 arası değişmektedir. Bazı etnik 
gruplar da (Askenazi Yahudileri, İzlandalılar) 
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Monoallelik mutasyon taşıyıcılarında kan-
ser gelişme riski düşük olduğu için tarama 
önerileri birinci derece akrabalarında kolon 
kanseri olan kişilere benzerdir. İlk kanser ta-
nısı almış aile bireyinin tanı yaşından 10 yıl 
geriye gidilerek veya 40 yaşından itibaren her 
5 yılda bir kolonoskopi ile tarama önerilir.

Kemoprevansiyon

MAP ta kemoprevansiyon için yapılmış bir 
çalışma yoktur.
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