Orijinal Soru: Klinik Bilimler 203

203 Asagidaki gen mutasyonlarindan hangisinin multipl endokrin neoplazi (MEN) sendromlarinda goriilen troid kanserleriyle
iliskili olmasi en olasidir?

A) PTEN
B) RET

C) RKAR1[_]
D) GNAS1
E) WRN

Dogru Cevap:B

DERS NOTLARIMIZDAN REFERANSLAR

(Bu referanslar; soru kitabi Tiim Tus Sorulari, Kamp notlarimiz ya da non spesifik slaytlardan DEGIL, ILGILI NOTLAR
sadece gunncel ders notlarimizdan verilmistir. Bu notlari subelerimizde kolayca edinip, referanslari
kontrol edebilirsiniz.)

Bu sorunun gelecegini

TUS HAZIRLIK MERKEZLERI m bl|ly0l'dUk, Oze"]kle dlkkat
' R o e ¢ekmek igin BOLD

DIFERANSIYE TIROID KANSERLERININ AMELIYAT SONRASI yazdtk

IZLEM VE TEDAVI YONTEMLERI '

Tiroid Hormon Tedavisi

Tiroksin verme nedenleri:

» Tiroid hormon replasmani
» TSH siipresyonu

TSH stipresyonu tUmér niks oranlarini azaltir.

Radyoaktif lyot Tedavisi

v" Radyoaktif iyot verme nedenleri:
» Ameliyat sonrasi geride kalan tiroid dokusunu yok etmek (ablasyon) igin

» Tam olarak gikarilamayan primer tUmarl veya cevreye olan metastazlarini tedavi
etmek igin
» Uzak metastazlar tedavi etmek igin
v" Glincel ATA yonergesine gore yiksek riskli hastalarin RAI endikasyonu vardir.
» Yiiksek riskli hastalar: Makroskopik peritiroidal invazyon, tam olmayan
rezeksiyon, uzak metastaz varligi, lenf nodu metastazi, folikiler kanserde vaskiler
invazyon pozitifligi.
(RAI tedavisi Genel Cerrahi kaynaklarina gére kanser riskinde artisa neden olabilir, Bu
artis verilen dozla iliskilidir. Dahiliye'ye gére RAL kanser riskinde gok 6nemli bir artisa
neden olmamaktadir).

Hastalarin 1zlemi

v" Diferansiye tiroid kanserlerinde niks yillar sonra gérilebilir. Bu yiizden nikse badli
morbidite ve mortaliteyi azaltmak igin bu hastalarin uzun sire izlemi gerekir.

v" Niks, follikiiler kanserlerde daha kisa, papiller kanserlerde ise daha uzun sirede
olmaktadir,

v" Tiroglobiilin diizeyi élclimu niks ve metastazlar belirlemede, %85-%95 orani ile
en duyarh testtir,

v" Tiroglobiilin ve anti- tiroglobiilin diizeyi ilk 2 yil 6 ayda bir, daha sonra
yilda bir takip edilir.

v Tg yiiksek — tiim viicut iyot taramasi (131I) — iyot taramasi negatif —

diger tetkikler (akcidier grafisi, boyun ultrasonografisi ve tomografisi / MRI, medyasten
tomografi /MRI, kemik sintigrafisi, PET).

Klinik Bilimler 203. soru
Tusdata Genel Cerrahi Ders Notu 1. Fasikll Sayfa 302

TIiROID BEZININ MEDULLER KANSERLERI

Tiroid kanserlerinin yaklasik %5'ini olusturur.

C hucrelerinden kaynaklanir. Bu hicreler noral krest kékenlidin. APUD sistemin
pargasidr.

C hucreleri daha gok tiroid tist poller civarinda yerlesir; kalsitonin Uretir.
Mediiller kanserlerin gogunlugu ise sporadiktir, yaklasik %25°i aileseldir.

Ailesel meduller kanserler, multipl endokrin neoplazi (MEN) sendromlari ile iliskili ya da
iliskisiz olarak goriilebilir,

Ailesel meduller kanserlerin hepsinde RET proto-onkogeninde mutasyon vardir,

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi géormek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.



TUS HAZIRLIK MERKEZLERI
Multiple Endokrin Neoplaziler

Tip (kromozomal R
jokaivon) Tiimorler Gen

« Paratiroid adenomu (%90)
+ Enteropankreatik timdrler (%30-70)
v" Gastrinoma (>%50)
v Insiilinoma (%10-30)
v" Nonfonksiyonel ve PPoma (%20-55)
v Glukagonoma (<%3)
v VIPoma (<%1)
+ Hipofiz adenomlari (%15-50)
v" Prolaktinoma (%60)
v Somatotropioma (%25)
v" Kortikotropinoma (<%5)
v Nonfonksiyonel (<%5)
+ lliskili tlimdrler
v Adrenal kortikal timor (%20-70)
v Feokromasitoma (<%1)
¥ Bronkopulmoner NET (%2)
v Timik NET (%2)
v" Gastrik NET (%10)

MEN 1 (11q13)

(Wermer Sendromu)

MEN1 {menin)

Klinik Bilimler 203. soru
Tusdata Dahiliye Ders Notu Fasiktl 3 1. Fasikul Sayfa 098

Mediiller tiroid karsinomu (%90)
Feokromasitoma (>%50)
Paratiroid adenomu (%10-25)

Mediiller tiroid karsinomu (>%90)
Feokromasitoma (>%50)

MEN 2B (10q11.2) lliskili anormallikler (%40-50)
(MEN 3) v Mukozal ndrinomlar

v Marfanoid goriinim

v Megakolon

« Paratiroid adenomu
« Hipofiz adenomu
MEN 4 (12p13) » Reprodiiktif organ timérleri (testis kanseri, CDKN1B

noroendokrin serviks kanseri)
« Adrenal + renal timaor

R —————— S ——
POLIGLANDULER OTOIMMUN SENDROMLAR

MEN 2A (10g911.2)
(Sipple Sendromu)

Poliglandiiler otoimmiin sendromlarn (PGO) ozellikleri

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gormek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.

« Kadin=Erkek
« Asplenizm gorulebilir

PGO 1 (APECED* Sendromu) PGO 2
Epidemiyoloji
« OR « Poligenik kalitim
« AIRE gen mutasyonu « HLA DR3 ve DR4
« Cocuk « Yetiskin

« Kadinlarda daha sik
« Immiin yetmezlik beklenmez

Klinik

« Mukokutanoz kandidiyazis

« Hipoparatiroidizm

« Addison hastahg

« Hipogonadizm

« Graves hastalid1 /otoimmiin tiroidit

« Tip 1 Diabetes Mellitus

« Diste enamel hipoplazisi (ektodermal
displazi)

« Alopesi

« Kronik aktif hepatit

- Vitiligo

« Pernisiyoz anemi

« Addison hastalhig

« Graves hastahg /otoimmiin tiroidit
« Tip 1 Diabetes Mellitus

« Hipogonadizm

« Colyak hastalig

« Myastenia gravis

« Vitiligo

« Alopesi

« Pernisiyoz anemi

« lgA eksikligi

« Idiyopatik trombositopeni

*APECED: Autoimmune Polyendocrinopathy - Candidiasis - Ectodermal Dystrophy
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e Major klinik bulgular hipokalsemi nedeniyle olusan tetanidir. Uyusma, Chvostek ve
Trousseau belirtileriyle gérilen néromuskdiler irritabilite, karpopedal spazm ve nadiren
felc gibi. Morfolojide katarakt, bazal ganglia kalsifikasyonu, dig anormallikleri, osteoskleroz
ve osteomalazi izlenir.

Psodohipoparatiroidizm

o PTH reseptér duyarsizigidir. Kalitsal defekttir. intravenéz PTH uygulamasindan sonra
idrarda cAMP artisi olmamasi tipiktir.

MULTIPL ENDOKRIN NEOPLAZi SENDROMLARI

e 0D geger.

e Busendromda ortaya gikan timaérler daha erken yaslarda, multipl odakl, daha agresif
tlimorlerdir.

e Senkron-metakron timor ve asemptomatik endokrin hiperplazi eslik edebilir.

MEN | (Wermer) MEN lIA (Sipple) MEN 1IB

Hipofiz Adenom

Paratiroid |Hiperplazi, Adenom| K|inik Bilimler 203. soru

i o Tusdata Patoloji Ders Notu 2. Fasikul
Pankreas Sayfa 500
Hiperplazi, Adenom
Adrenal Adenom Feokromositoma Feokromositoma
Tiroid A Mediuller karsinom (%100) |Mediiller karsinom
C hiicre hiperplazisi C hiicre hiperplazisi
Lipom, Karsinoid Mukokltanoz gangliondromlar
timar siklid artar Marfanoid garinim
Gen lokusu |MEN-Menin RET

e MEN-IV: MEN-I klinigi ve germline COKN1B mutasyonu izleni. Bunun sonuncunda
ise hlcre siklusunda gérevli p27 seviyeleri azalir.

e MEN I'de en sik paratiroid adenomu var. Pankreastan en sik PP salinir ama
semtopmatik olanlarda gastrinoma-insiilinoma sik. Pituiterde prolaktinoma sik.

e MEN-I'de ek olarak karsinoid tiimarler, tiroid ve adrenokortikal adenomlar ve
lipomlar genel popiilasyona gére daha siktir.

e MEN I'de gastrinoma en sik duodenumda ortaya gikar. Sporadik gastrinomalar da
en sik duodenumdan ortaya gikar.

e MEN I'de pankreasta karsinom goriilme siklidi daha yiiksektir.

e MEN-I'de 6limiin en énemli nedeni pankreasin endokrin timdérleridi. Bu timdrler
sikhkla agresif ve metastatik bulgularla birliktedir.

e MEN [Ia’ da en sik tiroid mediiller kanser var.
e MEN IIB'de feokromositoma gérilme olasihidi MEN IIA'dakinden daha yuksektir.

o MEN IIB'de gérilen tiroid medidiller kanseri MEN I1A'dakine gére daha kétii prognoziu
ve multifokaldir.

e MEN IIB'de hiperparatiroidi olmadiina dikkat edin.

+ Familyal mediiller tiroid kanser: MEN-II varyantidir. Buradaki mediiller kanser MEN-
II sendromundan daha ileri yaslarda gelisir ve daha yavas seyir gosterir. Ancak tiroid
mediiller kanserinin siklikla sporadik oldugu unutulmamalidir.

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gormek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.



