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Primer hiperparatiroidi (PHPT), hiperkalsemi ve
artmis veya uygunsuz olarak normal parathor-
mon (PTH) diizeyleri ile karakterize olan ve sik
goriilen bir endokrin bozukluktur. Bir veya bir-
den ¢ok paratiroid bezinde artmig PTH sekres-
yonu sonucu olusur (1). Tan1 biyokimyasal olarak
konulur. Hiperkalsemili bir hastada uygun olma-
yan sekilde normal (>20 pg/ml) olan PTH sevi-
yeleri PHPT tanisi ile uyumludur. Tekrarlanan
laboratuvar testlerinde serum kalsiyum seviyeleri
aralikli olarak normal araliga diisebilir; bu bulgu,
hiperkalseminin ‘tekrarlayan paterni’ belirgin ol-
dugu stirece PHPT tanisi ile uyumludur (1).
PHPT’li hastalarin ¢ogunda tek adenomatoz
(%80) veya ¢oklu hiperplastik (%15 ila %20) pa-
ratiroid dokusu vardir. Multiglandiiler hastalik
iki ve ¢ok nadiren ii¢ adenom olarak da kendi-
ni gosterebilir. Paratiroid karsinomu nadirdir ve
tim PHPT vakalarinin <%1’ini olusturur(2). Hi-
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perkalseminin paratiroid disi nedenleri (maligni-
te veya graniilomatoz hastalik gibi) baskilanmig
PTH seviyeleri ile iligkilidir. Paratiroid olmayan
bir tiimdrden ektopik PTH salgilanmasi, nadiren
geg evre malignitelerde belgelenmesine ragmen
oldukg¢a nadirdir (1). Tipik olarak yaklasik on yil
daha geng olan hastalar, ¢ok daha yiiksek serum
kalsiyum ve PTH seviyeleri ile basvurdugunda
paratiroid kanseri stiphesi artmalidir. Bu hastalar-
da, bobrek ve iskelet tutulumu siklikla bulunur(3).

Bu bolimde PHPT nin gelisiminden sorumlu
olan patogenetik mekanizmalar gozden gegirile-
cektir.

Primer Hiperparatiroidide Patogenez

Paratiroid adenomlarina paratiroid hiicrelerinin
DNA’sindaki mutasyonlar neden olur. Bu mutas-
yonlar, etkilenen hiicrelere, normal hiicrelere gore
¢ogalma veya hayatta kalma avantaji saglar. Bu
avantajin bir sonucu olarak, belirli bir paratiroid
hiicresinin soyundan gelenler, bir hiicre klonu, bir
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AIPHPT, ailesel izole primer hiperparatiroidi; MEN, multipl endokrin neoplazi; PHPT, primer hiperparatiroidi.

etkiye sahiptir. MEN1 geni, sporadik vakalarda ol-
dugu kadar AIPHPT de 6nemli bir rol oynar ve bu
genin protein iirtiniiniin islevi ile ilgili ¢aliymalar
devam etmektedir. CDKI genindeki mutasyonlar
sporadik paratiroid adenomlarinin gelisimine ka-
tilabilir. Tiim bu yeni kesifler, var olduklar1 nere-
deyse kesin olan paratiroid tiimériind tetikleyen
diger genlerin tanimlanmasini kolaylastiracak gibi

goriinmektedir. Anormal paratiroid hiicre prolife-
rasyonu ile anormal hormonal diizenleyici fonk-
siyon arasindaki iliskinin molekiiler temelinin ve
ayrica paratiroid hastaligina 6zgii diger problem-
lerin yakinda agiklanabilecegi ile ilgili umutlan-
mak i¢in 6nemli gostergeler bulunmaktadir(8).
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