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Multiple Endokrin Neoplazi Tip 1 (MEN1) nadir goriilen otozomal dominant
kalitsal bir sendromdur. Klasik olarak paratiroid bezi, 6n hipofiz bezi ve pankreas
adacik hiicre adenomlarina (3P; parathyroid, pituitary, pancreas) yatkinlik ile ka-
rakterizedir. Klinik olarak bir hastada iki veya daha fazla major MEN1 tiimor tipi-
nin bir arada bulunmasi veya MEN1 tanis1 olan bir hastanin aile bireylerinde MEN1
iligkili tiimor goriilmesi ile tan1 konulur (1,2). Gastrointestinal ve adrenokortikal
adenomlar, timik ve bronsiyal karsinodiler, benign cilt ve santral sinir sistemi tii-
morleri eslik edebilir. Paratiroid bezi adenomlar1 %90, enteropankreatik tiimorler
%30-70, 6n hipofiz bezi adenomlar1 %30-40, cilt kollajenomlari ve anjiofibromlar1
%60-65 oraninda goriiliir (2,3). Populasyonda goriilme siklig1 2/100 000 olup, kadin
erkek dagilimi benzerdir ve bes yas sonrasi biitiin yas gruplarinda goriilebilir (2).

| GENETIK

Klasik MENT1, 11. kromozom uzun kolunda yer alan MENI geninde (11q13)
veya bu geni etkileyen diger bolgelerde olusmus germline mutasyonlar sonucunda
gelisir. MENTI geni timor baskilayici bir gen olup protein iiriinéi “menin” olarak
adlandirilir (4,5). Hastalarin yaklasik %80-90'ninda MEN1 geni germline mutas-
yonlart tespit edilebilir. Geri kalan kisminda gen delesyonlari, promoter bolge veya
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