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I Giris

Multipl endokrin neoplazi tip 2 (MEN2) genel popiilasyonda otuz bin de
bir goriilen otozomal dominant olarak kalitilan, nadir bir kanser sendromudur.
MEN24de genel olarak mediiller tiroid kanseri, feokromasitoma ve paratiroid hi-
perplazi gorilir.

MEN2B, MEN2A ve familyal mediiller tiroid kanserine 10. kromozom tizerin-
de tasinan RET proto-onkogeninde ki mutasyon neden olur .(1,2) MEN2B goriilen
hastalar tim MEN 2 vakalarinin %6’s1 civarindadir.(3) MEN2B ve MEN2A ayn1
genlerle kalitilir. Otozomal dominant sendromlardir. MEN2Bde mediiller tiroid
kanseri ve feokromasitoma MEN2Aya benzer olarak goriiliir. Ancak paratiroid hi-
perplazisi MEN2Bde goriilmez. Bunlara ek olarakta 6nemli klinik farkliliklar1 var-
dir. MEN2B’li hastalarda, tipik olarak dudaklar: ve dili tutan mukozal ndromalar
ve bagirsak ganglionéromalar1 goriiliir. Kronik kabizlik ve megakolon gibi kolon
fonksiyon bozukluklar: yaygindir. Bu hastalarin ¢ogunda gelisim anormallikleri,
Marfanoid goriiniim ve miyelinli bu nedenle kalinlagmis kornea sinirleri vardir.

MEN2PB’li hastalarin % 95’inde bulunan en yaygin mutasyon RET proto-on-
kogeninin tirozin kinaz domaininde 918. kodonda ki metionin ile threonin yer
degistirmesidir.(M918T) Geri kalan hastalar ise genellikle RET A833F mutasyonu
tasirlar.(4,5,6) MEN2B’li hastalarda mutasyonlarin % 90’1ndan fazlasinin de novo
olarak ortaya ¢iktig1 tahmin edilmektedir.(2,7)

! Uzm. Dr., SBU, Diskapi Yildirim Beyazit Egitim ve Arastirma Hastanesi, Tibbi Onkoloji Klinigi,
kadirkocanoglu@hotmail.com




Multipl Endokrin Neoplazi Tip2B (Tip 3) ve Familyal Meduller Tiroid Kanseri [Ey¥4

profilaktik total tiroidektomiye verilebilir.(40) Ozellikle M918T mutasyonu tagi-
yanlarda erken yaslarda profilaktik total tiroidektomi 6nerilmektedir.(8) MEN2B
iligkili tiimorler ozellikle agresif seyirlidir. 10 yasindan dnce metastatik hale gele-

bilirler bu nedenle MEN2B iliskili RET mutasyonu tasiyicilar1 feokromasitoma ve
MTK agisindan yakin takip edilmelidir.(40)
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