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Adrenal Pathology in the Adult:
A Urological Pathologist’s Perspective
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Zona Glomeruloza

* Yuvalar/ kumeler
* Hiperkromatik ntkleuslu, dar eozinofilik sitoplazmali,
kucuk polihedral hucreler




Zona Fasikulata

» \Vertikal kordonlar

 Yogun lipid iceren soluk sitoplazmali hucreler



Zona Retikularis

» Anastomozlasan kordonlar
* Ince granuler eozinofilik sitoplazmali, lipofuscin igeren
kompakt hucreler




Adrenokortikal Hiperfonksiyon
(Hiperadrenalizm)

* Cushing sendromu (Hiperkortisolizm)
* Hiperaldosteronizm
 Adrenogenital sendrom (sex steroidleri)



Cushing Sendromu

* Eksojen:

— Cushing sendromunun en sik gérilen nedeni
(latrojenik Cushing)

— [lac kullanimina sekonder
* Endojen

— ACTH bagimli

— ACTH’dan bagimsiz



Endojen Cushing Sendromu

Sebep Sikhik %

Cushing Hastaligi (Hipofiz adenomu) 3.5:1

ACTH’DAN BAGIMSIZ

Adrenal korteks karsinomasi
Primer pigmente nodller adrenal hastalik <2 1:1
(PRKARIA ve PD11 mut.)




ACTH’dan Bagimsiz Cushing
Sendromu

* Yuksek kortizol duzeyi & dustuk ACTH dizeyi
* Primer adrenal korteks adenomu ya da
karsinomu en sik gorulen sebepler:
— Kanserlerde kortizol seviyesi daha yuksek

— Adenom ve karsinomanin olmadigi taraf adrenal
korteks dustiik ACTH duzeyi nedeniyle atrofik

* Nadiren ACTH’dan bagimsiz hiperplazi olabilir.

— Makronodiler (3 mm.den biyuk nodiiller)



Cushing Sendromu Klinigi

Obezite, kilo alma

Yizde kizariklik (plethora)
Yuvarlak (ay) yiz

Libido azalmasi

Ciltte incelme

Cocuklarda boy artisinin azalmasi
Menstruel dlizensizlikler
Hipertansiyon

Hirsutism

Depresyon, duygusal dengesizlikler
Kolay morarma

Glikoz intoloeransi

Gucsuzluk

Osteopeni/ kiriklar

Nefrolityazis
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Picture 2 - Buffalo Hump Image
Source - wilshireaesthetics

Picture 3 - Buffalo Hump Photo
Source - hivandhepatitis

Kumar et o Robbins & Cotran Pathologc Basis of Dsesse, S2h Edtion.
Copyng™t © 2009 by Seunders, an Imprint of Esevie, Inc Mwm

A pateent with Cushing syndrome demonstratng central obesty, “moon facies.” and abdomr




Cushing Sendromu Laboratuar
Bulgulari

1. 24 saatlik idrarda serbest kortizol miktari
artmistir.

2. Kortizolin normal ditdrnal salinim patterni
bozulmustur.

* Sebebin saptanmasi

— Serum ACTH duzeyinin dlctlmesi

— Deksametazon supresyon testi

* Deksametazon uygulanmasindan sonra Uriner kortizol
ekskresyonunun 6élctlmesi



Serum ACTH duzeyinin
olculmesi & Deksametazon 2.Ektopik ACTH sendromu

 ACTH yuksek

 Dusuk ya da yuksek doz
deksametozon ile

supresyon testi

1.Hipofizer Cushing

* ACTH yuksek idrardan 17-
* Dusuk doz deksametozon hidroksikortikosteroid
ile idrardan 17- atilimi azalmaz.

hidroksikortikosteroid
atilimi azalmaz.

* Yuksek doz S
deksametozon ile ACTH * ACTH dusuk
baskilanir ve idrardan 17- ¢ Dugsuk ya da ylksek doz

hidroksikortikosteroid deksametozon ile
atilimi azalir. idrardan 17-

hidroksikortikosteroid
atilimi azalmaz.

3.Adrenal kaynakli Cushing



Cushing Hastalig

Hipofizde ACTH salgilayan mikroadenoma: En
sik sebep

Hipofizde ACTH salgilayan makroadenoma

Hipofizde kotikotrof hiicre hiperplazisi

— Primer

— Hipotalamusta CRH salgilayan adenomanin baskisi
altinda

Adrenalde (bilateral) Nodiler Kortikal Hiperkortizolizm

Hiperplazi




Ektopik kortikotropin (ACTH)
sendromu: 40-50 yas E hasta

* Hipofiz disi bir timorden ektopik ACTH
salgilanmasi nedeniyle:

— En sik “Kicuk hicreli” akciger kanseri

— Karsinoidler, meduller tiroid kanseri vb.

* Cok daha az olarak bir néroendokrin timorun
ektopik kortikotropin releasing hormon (CRH)
salgilamasi nedeniyle

Hiperkortizolizm

Adrenalde (bilateral) Nodiler Kortikal
Hiperplazi

Primer t. e bagl
semptomlar/ 6lim




Hiper kortizolizm morfoloji

* Hipofiz: * Adrenal (etyolojiye bagl
— “Crooks hyalin olarak)
degisikligi” — Eksojen olgularda endojen
* Yiiksek kortizol diizeyine ACTH’nin baskilanmasi ile
bagl (sebepten bagimsiz) Bilateral kortikal atrofi —z.
ACTH yapan hicrelerin glomeruloza haric

keratin filamanlari
birikimine bagl olarak
homojen soluk hal almasi
— Sebep hipofiz lezyonu
ise
e Adenom

— ACTH bagimli olgularda
Diffuz ya da noduler
hiperplazi

— ACTH bagimsiz olgularda
Adrenal kortikal neoplazi

e Adenom
* Hiperplazi ¢ Karsinom



Hiperaldosteronizm
Kronik fazla aldosteron sekresyonu

Primer Sekonder

* Aldosteronun adrenal * Renin anjiyotensin
tarafindan fazla tretimi sisteminin aktivasyonu

* Renin anjiyotensin  Renin duzeyi yuksek
sisteminin baskilanmasi  « sepepleri

* Dulsuk plazma renin — Azalmis renal perfuzyon
SEVIYESI — Arteral hipovolemi ve

odem

— Gebelik (0strojene bagl
plazma renin substrat
artisi)



Primer Hiperaldosteronizm

e Bilateral idiyopatik e Adrenokortikal
hiperaldosteronizm %60 neoplaziler %35
— Bilateral nodtler — Adenom (cogu) (Conn
hiperplazi sendromu)
— Karsinom

e Glukokortikoid remediable
hiperaldosteronizm

— Ailevi, nadir bir hastalik

— CYP11B2 (aldosteron syntase
geni) yeniden diizenlenmesi

— Dexametozon ile baskilanabilir



Hiperaladosteronizm Klinik

Hipertansiyon Hipokalemi
* SekonderHT nin en sik * Potasyumun bdbrekten
rastlanan nedeni atilimi nedeniyle
* Aldosteron sodyum ve — Noromuskiiler
su geri emilimini AN semptomlar
* Ekstraselltler volume ve B GUgsUzI'u.k
— Paresteazi

kardiyak output artar

Kardiyovaskuler
problemler

— Gorme bozukluklari
— Tetani

* Sol ventrikul hipertrofisi



Hiperaladosteronizm Laboratuvar

* Plazma aldosteron konsantrasyonu/ renin A\
* Aldosteron supresyon testi



Adrenogenital Sendromlar

e Adrenal korteksten yapilan
dehidroepianrosteron ve androstenedion
periferde testosterona donusur.

Adrenal korteksin Epnjenlita'l adrenal
androjen sekrete IPerpiazt |
, — Otozomal resesif kalitsal
eden karsinomlari metabolik hastaliklar
su k grubu
B C.()gu ez_ . — Kortikal steroidlerin
hiperkortizolizmle biyosentezindeki
birlikte enzimlerden birinin

yoklugu/azlig



Konjenital adrenal hiperplazi

* En stk formu 21 hidroksilaz eksikligi

* Kortikal steroidler yapilamadiginda
prekursorler birikir ve ve baska yollara

yonelirler
— Androjen sentezi AN Virilizasyon
— Kortizol yapilamadigiicin ACTH AN Adrenal
hiperplazi
e Defekt aldosteron sekresyonunu etkilediyse:
Tuz kaybi “Salt wasting”



21 Hidroksilaz eksikligi: KAH olgularinin
% 90 kadar!

e CYP21A2 mutasyonlari
— Mutasyon bdlgesine gore: hafif - total kayip

Tuz kaybi (Klasik Basit virilizan Non-klasik (gec

adrsnogenitalizm): adrenogenitalizm:  paslangich)
. iponatremi,
o et * Olgularin1/3 adrenogenitalizm:

t Adrenal korteks bilateral kalin hiperplastik
| gorunimdedir

"""" ~= * Temel buigu , ,
* Kiz bebekte cinsiyet belirsizligi Hirsutism, akne,

virilizasyon ve virilizasyon adet dizensizligi



Adrenokortikal Yetmezlik

Primer Akut Yetmeazlik.

Adrenal kriz:

— Herhangi bir stres aninda yetmezlikte olan gland steroid
yapamadiginda

Eksojen steroid alanlarda doz hizlica disurildiginde

Masif adrenal kanama

— Yeni doganda zor dogum/hipoksi

— Antikoagulan alimi

— DIC

— Dissemine bakterial enfeksiyon ile adrenal infarkt
(Waterhouse-Friderichsen sendromu)



Waterhouse-Friderichsen sendromu

* Neisseria meningitidis, e Cocuklarda sik

Psodomonas, — Masif bilateral adrenal

pnomokok hemofilus kanama

influenza — Hizh gelisen

— Direkt bakterial hipotansiyon ve gok
seeding? — DIC

— DIC? — Saatler glinler icinde

— Mikrobial Urtinler ve gelisen 6lum

mediatorler ile
endotelyal disfonksiyon?



Primer Kronik Adrenokortikal
Yetmezlik (Addison Hastaligi)

* Adrenal korteks * Temel nedenler
kitlesinin % 90’ — Otoimmiin
ortadan kalkinca adrenalit

e Yiuksek ACTH —Tuberkuloz
degerleri mevcut —AIDS

— Metastatik kanser



Primer Kronik Adrenokortikal
Yetmezlik (Addison Hastaligi)

Otoimmun adrenalit

Gelismis ulkelerde%60-70

Steroidgenik enzimlere karsi
otoantikorlar

Otoimmun poliendokrin
sendrom tip 1 (APS-1)

— AIRE gen mutasyonu

— Multiple endokrin organlara
karsi otoimmiuin atak

— IL-17 otoantikorlar

Otoimmun poliendokrin
sendrom tip 2 (APS-2)

Enfeksiyonlar

— Tuberklloz eskiden olgularin
%90"1 iken artik az

— Histoplazma, coccidioides
AlIDS

— CMV, M. avium intrasellilare

— Kaposi sarkomu
Metastatik kanserler

— Akciger, meme
Genetik hastaliklar

— Konjenital adrenal hipoplazi
— adrenolokodistrofi



Primer Kronik Adrenokortikal
Yetmezlik (Addison Hastaligi)

* Progresif glicsuzlik ve * Mineralokortkoid
kolay yorulma seviyesindeki dususe
e Gl sekonder:
— Anoreksi, bulanti, kusma, — Hiperkalemi, hiponatremi,
kilo kaybi volim azalmasi,

hipotansivon

Morfoloji etyoloji ile iliskilidir:

 Otoimmun adrenalit varsa kiclulmus, atrofik
adrenal kortekste lenfositik infiltrasyon, medulla
korunmustur.

* Thc, enfeksiyon varsa buna ait bulgular izlenir




Sekonder Adrenokortikal Yetmezlik

 Hipotalamus ve hipofizi ¢ Tablo Addisona benzer

etkileyip ACTH — Hiperpigmentasyon
salinimini engelleyen olmaz (ACTH duslk)
faktorler — Aldosteron sentezi

normale yakindir. Buna
iliskin semptomlar
olamaz

— Kanser, enfeksiyon,
irradiasyon, enfarktis

Morfolojik olarak adrenal korteks
incelmis gorunimdedir.




Adrenokortikal hiperplazi

Diffuz hiperplazi
* ACTH bagimli Cushing A
sendromu (hipofiz *
adenomu) en sik nedeni |
* Her iki gland biyuk
— 6-12 g. 30 g. a cikabilir.
* Kortekste diffliz
kalinlasma ve arada cok

belirgin olmayan |
noduller A A

Am | Surg Pathol  Volume 35, Number 9, September 2011



Adrenokortikal hiperplazi

Makro noduler hiperplazi ¢ Mikronoduler hiperplazi

e Kortekste buyutklikleri3 < 1-3 mm kahverengi-
cm. ye ulasan cok siyah nodiller
sayida noduller — Lipofuskin pigmenti

— Bunlarin arasinda daha
kicuk noduller



Adrenokortikal Neoplaziler
1.Adenomlar 2.Kanserler

Adrenal korteksin
hiperfonksiyonuna sebep
olurlar
— Cushing, Hiperaldesteronizm,
Virilizm
— Virilizm tablosunda karsinom
riski daha yuksektir.
Bazilari hormon Uretmez.

Fonksiyon yapan ve yapmayan
tumorleri ya da timorin ne
salgiladigini morfolojiye
bakarak soylemek imkansiz

— Kanda hormon ve

metabolitlerinin dizeyinin
Olculmesi gerekir.

2.

Cocuklarda karsinomlar
adenomlardan daha siktir.

Cogu sporadik
iki sendromik durumda
kanserler izlenebilir:

Li-Fraumeni (p53)
Beckwith Wiedemann



Adrenokortikal Adenoma

Klinik olarak sessiz yada
hormon yapar

lyi sinirli noduler lezyon
Sari renkli

Fonksiyonel
adenomlarda etraf
korteks atrofik olabilir.




Adrenokortikal Adenoma

 Normal kortekse benzer kucuk,
uniform nukleuslu hucreler

» |zole pleomorfik nikleuslar olabilir
(endokrin atipi).

» Mitotik aktivite yok/olduk¢ca dusuk

 Lipomatoz/Myelipomatoz odaklar
olabilir.



P.20303.17 - 50/E
3,5 cm uzun c¢apli, turuncu renkli, didzgun sinirli noduler lezyon




Adrenokortikal karsinoma

Nadir neoplazilerdir. Makroskopi:
— Adrenle metastatik kanser e Biyik bazen 20 cm. vyi
adrenalin kendi kanserinden

gecebilen, adrenali ortadan
kaldiran invaziv kitleler

 Bazen adenomalardan ayirt
edilmesi glic daha kucuk
noduller

* Nekroz kanama kistik
degisiklikler icerebilirler

daha siktir.
Cocukluk dahil her yasta

Genellikle hiperadrenalizm
semptomlariile

Adrenal ven, vena kava ve lenfatiklere invazyon
Bolgesel/paraaortik lenf nodllerine metastaz sik
Akciger ve diger organlara hematojen metastaz
Ortalama yasam 2 yil kadar



Adrenokortikal karsinom

* Kortikal adenomalara benzer iyi diferansiye
hicrelerden olusan

Ya da

e Belirgin atipili dev hiicreler de iceren cok bol
mitoz, atipik mitoz gosteren anaplastik timorler



P.4928.15 - 63/K
9,5 cm uzun capli, krem-beyaz renkli, multinoduler, duzensiz
sinirli, kanamali nekrotik lezyon

7% et ¢ Y




Vaskiler invazyon




Histopathology

Histopathology 2018, 72, 82-96. DOI: 10.1111/his.13255

REVIEW
Challenges in surgical pathology of adrenocortical tumours

Lori A. Erickson:
Department of Laboratory Medicine and Pathology, Mayo Clinic, Rochester, MN, USA

Erickson L A
(2018) Histopathology 72, 82-96. https://doi.org/10.1111/his.13255

34,364

Table 1. Weiss system

Adenom/karsinom ayiriminin

yapilmasinda gucltkler oldugundan
bazi skorlama sistemleri onerilmistir:
* Weiss Sistemi

Weiss criterion

Description

Nuclear grade (Fuhrman grade Il or V)

High nuclear grade: enlarged, oval to lobated nuclei with coarsely granular to hyperchromatic
chromatin and easily discernible, prominent nucleoli. Overall grade is based on the most
histologically abnormal area present, even if only focal

Mitotic rate of >5/50 high-power fields

Evaluated in 10 high-power fields in the area of greatest mitotic activity in each of five slides. If
fewer than five slides were available for a case, a correspondingly greater number of fields per
slide were used, to give a total of 50 high-power fields

Atypical mitotic figures

Abnormal chromosomal distribution or an excessive number of mitotic spindles with a multipolar
morphological appearance

Clear cells constitute <25% of the
tumour

Pale cells with lipid-rich, finely vacuolated cytoplasm resembling cells of the zona fasciculata

Diffuse architecture in more than one-
third of the tumour

Patternless sheets of cells involving more than one-third of the tumour

Necrosis

Necrosis requires a confluent area of cells, as isolated apoptotic cells are not sufficient

Venous invasion

The tumour appears as plugs or polypoid luminal projections covered by a layer of endothelial
cells—should be distinguished from free-floating tumour cells, which may be artefacts

Sinusoidal invasion

Endothelium-lined vascular channel that lacks a supportive smooth muscle wall—must be
unequivocal invasion

Capsular invasion

Tumour extending into or completely traversing the capsule with an associated stromal reaction




Diger Adrenal (Kortikal) Lezyonlar

e Adrenal kistler: * Adrenal myelolipoma:
— Nadir — Matur yag dokusu ve
trilineaj hematopoietik
hiicreler

* Adrenal insidentaloma
— llgisiz nedenlerle yapilan gériintilemelerde
— %4 kadar
— Tesadufi bulgu
— Yasla artar
— Genellikle nonfonksiyone ktictik adenomlar



- ‘m MEE? k.

Myelolipoma

Adrenal Pathology in the Adult:

A Urological Pathologist’s Perspective



Adrenal medulla

e Katekolamin senteazi:

— Epinefrin, norepinefrin
* Paraganglion sisteminin parcasi

— Adrenal medulla Feokromositoma

— Ekstraadrenal paraganglionlar
* Brankiomerik: Parasempatik

* Intravagal: Parasempatik Paraganglioma

e Aortikosempatik






» Kisa kordonlar

» Kromaffin hticreler—Bazofilik/amfofilik granuler sitoplazmall,
orta boyutlu, sitoplazmik sinirlari net secilemeyen hucreler

» Ganglion hucreleri

» Sustentakular hucreler (Destek hucreleri)




WHO/DSO 2017

ADRENAL MEDULLA TUMORLERI

Feokromositoma

Ekstraadrenal Paraganglioma

— Bas-boyun Paragangliomalari

— Sempatik Paraganglioma

Adrenal Glandin Noroblastik Tumorleri
— Noroblastoma

— Ganglionoroblastoma

— Ganglionoroma

Kompozit Feokromositoma

Kompozit Paraganglioma




Feokromositoma

Kromafin hiicrelerin timori

Cerrahi olarak duzeltilebilen bir hipertansiyon
nedeni

Bir bolimu bilateral
— Sendromik olanlarda % 50’ye yakini

Bir bolimu %20-40 kadari malign

Paraganglioma ve feokromositomalarin % 25
kadari germline mutasyon gosteriyor.

— Bu olgular daha genc yasta, ve daha sik bilateral



Feokromositoma/paraganglioma ile iliskili
ailevi sendromlar

MEN2A
MEN 2B

Norofibromatozis
Tipl

Von Hippel Lindau

Familyal
paraganglioma 1

Familyal
paraganglioma 3

Familyal
paraganglioma 4

RET
RET

NF1

VHL

SDHD

SDHC

SDHB

Feokromositoma

Feokromositoma

Feokromositoma

Paraganglioma
Feokromositoma

Feokromositoma,
Paraganglioma

Paraganglioma

Feokromositoma,
Paraganglioma

SDH: Suksinat dehidrogenaz

enzim kompleksi

Meddller tiroid Ca, PT hip.

Meddller tiroid Ca, marfanoid
habitus, mukokutan6z GN

Norofibromatozis, Café-au —lait,
Optik gliom

Renal hicreli Ca.,
Hemanjioblastom, Pankreatik
NET



Feokromositoma

e Kucuk iyi sinirhi- baytk kanamali nekrotik
lezyonlar
— 100 g- 1kg

* Bir cok tumorde kenarda adrenal bez kalintisi
izlenebilir.

* Taze doku potasyum kromata batirilinca
katekolaminlerin oksidasyonu ile doku
kahverengilesir: kromafin reaksiyon
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Histopatoloji: Feokromositoma
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Feokromositoma
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gruplarinin gevresindeki igsi hicrelerdir (S100) I

Aylar Poyraz: Adrenal
medulla patolojisi



Feokromositoma: Immiinhistokimya

« Sinaptofizin (+)

« Kromogranin A (+)

: : : : Metastatik
* Tirozin hidroksilaz (+) ) noroendokrin timorler
. Dopamin B-hidroksilaz (+) ile ayirimda yardimci!

« GATA3 (+)
« Sustentakular hicreler S-100 (+)
« Keratin (-)




Feokromositoma: malignite karar

* Feokromositomada malignite kararini
verdirecek morfolojik kriter yoktur.

* Malignite metastaz varhg ile kararlastirilir.

— Ancak malign davranisi dngoéren skorlama cabalari
mevcuttur
* PASS skoru



The American Journal of Surgical Pathology 26(5)- 5571566, 2002

Pheochromocytoma of the Adrenal Gland Scaled
Score (PASS) to Separate Benign From
Malignant Neoplasms

A Clinicopathologic and Immunophenotypic Study of
100 Cases

Lester D. R. Thompson. M.D.

TABLE 1. Pheochromocytoma of the Adrenal Gland
Scoring Scale (PASS)

Score if present
Feature (no. of points assigned)

Large nests or diffuse growth 2
(>10% of tumor volume)
Central (middle of large nests) 2

?r c;oc?fluent tut(nor r;lecros;s 24 S kOF — Ag I’eSIf

not degenerative change

ey -y davranis
potansiyelli

Tumor cel spindling (even if focal)
Mitotic figures >3/10 HPF
Atypical mitotic figure(s)
Extension into adipose tissue
Vascular invasion

Capsular invasion

profound nuclear pleomorphism
Nuclear hyperchromasia

Total

HPF = high-power field.

O= == 2NN MNNN

N




WHO Classification of
Tumours of Endocrine Organs

e by Ricarde V. Uoyd, Robert Y, Osamura, Glnter Kidgpet, Juan Rosst

WHO 2017

« “Malign Feokromositoma” ve “Benign Feokromositoma”
yerine “Feokromositoma”

— Butun feokromositomalarin metastaz potansiyeli var

— Malignite, ekstensif lokal invazyonun potansiyel letal
davranisini aciklamiyor !

« “Malign/Benign” yerine “Metastatik/Non-metastatik”




Noroblastik Tumorler
Sempatik ganglion ve adrenal medullanin timoérleri
Primordial noral crest kaynakli hiicrelerden kaynaklanir

e Noroblastoma:

— Cocukluk cagi malign timoru. % 40 kadari adrenal
medulladan kdken alir.
— Hiperkromatik nukleuslu, dar sitoplazmali hlicreler

II)

— “Noropil” adi verilen fibriller materyal
— “Homer Wright” rozetleri
* Ganglionoroblastoma

* Gangliondéroma



Noroblastoma
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Resim 15: Az diferansiye noroblastomada Homer-Wright rozetleri (ok).

Aylar Poyraz: Adrenal
medulla patolojisi




MEN Sendromlari

* Multiple endokrin organlarda proliferatif
lezyonlarla karakterli kalitsal hastaliklar
— Sporadik timorlere gore daha gencg yasta
— Senkron veya metakron olarak birden fazla organda
— Ayni organda multifokal
— Bazi durumlarda hiperplazi zemininde

* C htcre hiperplazisi- Meddller tiroid karsinomasi

* Genellikle seyir sporadik olanlardan daha agresif



MEN1:Wermer Sendromu

* Siklik 2/100,000

3P: Paratiroid, Pankreas,
Pituitary (hipofiz)

MEN1: Menin

transkripsiyon faktor

komplekslerinin bir parcasi

— Partnerine gore

tumorogenezisi artirabilir ya
da inhibe edebilir.

Paratiroid hiperplazi ve
adenomlari %80-90

Pankteatik néroendokrin
tumorler:
— Non fonksiyone adenomlar
— Instlinoma (hipoglisemi)
Hipofiz adenomlarti:

— En sik Prolaktinoma;
somatrop, kortikotrop

Duedonal gastrinomalar
(Zollinger-Ellison sendromu)
Ayrica karsinoid tumorler,
tiroid lezyonlari, adrenal
korteks adenomlari sik



MEN?2

* MEN2A (Sipple Send.)
* RET geni
— Feokromositoma % 40-50

e Bilateralite sik

* Tiroid meduller karsinomasi %100

* C hucre hiperlazisi ile birlikte multiple
— Paratiroid hiperplazisi %10-20
* Hiperkalsemi, bobrek taslari



MEN?2

MEN2B e Ailevi mediller kanser

RET geni mutant: sendromu: varyant MEN2B
MEN2A’dan farkl bir nokta e Sadece Medtller tiroid
mutasyonu kanseri oluyor diger
Meduller Tiroid Ca bulgular yok

— Multifokal, MEN2B’ye gore
daha agresif

Feokromositoma

Cilt ve oral mukozada .
ganglionéromalar MEN2B mutasyonu

Marfanoid habitus tasiyanlara profilaktik

— Uzun aksiyal iskelet, tiroidektomi onerilir.
hiperfleksible eklemler



