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HEREDITER KANSER SENDROMLARI

GIRIS

Herediter kanser sendromlari, kansere sebep
olabilecegi bilinen mutasyonlarin kalitimina
bagli gelisir. Genellikle erken yasta ortaya ¢ik-
malari, aile oykiisiniin olmasi, ¢oklu primer
veya bilateral tiimorler seklinde goriilmeleri
karakteristik ozellikleridir.

Siklikla tiimor siipresor genlerinin mutas-
yonlarina bagli gelisirler. DNA tamir genle-
rinde, anjiyogenezle iliskili genlerde ve on-
kogenlerde ortaya ¢ikan mutasyonlara bagh
da gelisebildikleri bilinmektedir. En sik gorii-
len herediter kanser sendromlarina meme-o-
ver kanseri sendromu ve herediter nonpoli-
pozis kolorektal kanserleri (Lynch sendromu)
ornek verilebilir.

Bazi nadir goriilen kanser durumlarinda
herediter kanser sendromlar1 ozellikle akla
gelmelidir. Adrenokortikal kanserler, karsi-
noid timorler, difiiz gastrik kanser, fallop
tip/primer periton kanserleri, leiomyosar-
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kom, mediiller tiroid kanseri, paraganglioma,
feokromasitoma, kromofob tip renal hiicreli
kanser, onkositoma, baz1 seks kort tiimorleri
ve sebase karsinomlar bu tip timorlere 6rnek
verilebilir.

BRCA1 ve BRCA2 Mutasyonlari ile
Iliskili Meme ve Over Kanserleri

Herediter meme ve over kanserlerinin %80
den fazlast BRCA 1 ve BRCA 2 mutasyonla-
rina bagli gelisir. Otozomal dominant kalitim
gosterirler ve penetranslar: yaklasik %85 tir.
Tiim meme ve over kanseri tanisi alan hasta-
lar icinde herediter meme ve over kanseri sik-
l1g1 %7-14 aras1 degismektedir.

BRCA1 ve BRCA2, DNA hasar tamiri i¢in
onemli olan timor supresor genlerdir. Mu-
tasyonlar1 sonucunda DNA tamir mekaniz-
malar1 bozulur ve kanser riski belirgin artar.
Bu mutasyonlarin toplumda goriilme siklig:
1/300 ile 1/800 aras1 degismektedir. Bazi etnik
gruplar da (Askenazi Yahudileri, izlandalilar)
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Monoallelik mutasyon tasiyicilarinda kan-
ser gelisme riski diisiik oldugu igin tarama
onerileri birinci derece akrabalarinda kolon
kanseri olan kisilere benzerdir. 11k kanser ta-
nis1 almis aile bireyinin tani yasindan 10 yil
geriye gidilerek veya 40 yasindan itibaren her
5 yilda bir kolonoskopi ile tarama 6nerilir.

Kemoprevansiyon

MAP ta kemoprevansiyon icin yapilmis bir
calisma yoktur.
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