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Tani: Men Tip 1 (Wermer) Sendromu

Ust abdomen arteriyal faz BT incelemesinde, mide kor-
pus seviyesinde buyik kurvatur dizeyinde yaklagik 2 cm
boyutunda limene protride solid yumusak doku lezyonu
izlenmektedir. Pankreas bas kesimi dizeyinde yaklagik 1
cm capinda, silik konturlu hiperdens nodiler lezyon ile
pankreas kuyruk kesimi seviyesinde yaklask 5 mm c¢a-
pinda, dizgin konturlu hiperdens nodiler lezyon ve sol
adrenal glandda 3x2.5 cm boyutlarinda dizgin konturlu
hipodens lezyon eslik etmektedir (Resim Ta-d).

Radyolojik bulgularla hastada multiple endokrin neoplazi
Tip 1 [MEN-1) distnilen hastada, laboratuvar tetkikleri
ve boyun USG incelemeleri yapildi. Tiroid ve paratiroid
lezyonu saptanmadi. Hiperprolaktinemisi olan hastanin
yapilan hipofiz MR incelemesinde, 5x4 mm boyutunda
mikroadenom sapfandi. Mide kitlesine yonelik yapilan
endoskopik biyopsi sonucu, néroendokrin timér olarak
yorumland. Yapilan biyokimyasal testler sonucu, adrenal
kitle lezyonu hormon inakiif olarak degerlendirildi. Mide
ve pankreas lezyonlarina yonelik cerrahi énerilen hasta
operasyonu kabul etmedi. MEN-1 Sendromu tanisi hakkin-
da bilgilendirilen hasta, genetik danismaya yénlendirildi
ve yakin klinik izleme alindi.

Tarhsma

MEN, bazi endokrin ve néro-endokrin dokularda fonksiyo-
nel ya da nonfonksiyonel, benignyadamalign timérlerin
olusumu ile karakterize bir grup hastaliga verilen addir
[1, 2]. MEN-1 paratiroid, anterior hipofiz ve gastroen-
teropankreatik néroendokrin - dokulanin - hiperplastik  ve
neoplastik bozuklugu ile karakferizedir.Oldukga  ender
gorilir. Prevelansinin 0.01-2.5,/100.000 oldugu tahmin
edilmektedir. Cogu otozomal dominant gegis gdsterir ve
aile éykist pozitif olan olgular, 25-30 yasta bulgu verir.
Olgularda, 11g13 lokusunda MEN-1 timér sipressor ge-
ninde inakfive edici mutasyon vardir [1]. MEN-1'de aile
dykisi olmayan, yeni orfaya ¢ikan mutasyonlar sonucu,

genellikle 50 yas civannda bulgu veren olgular “sporo-
dik olgu” olarak adlandinlir. Her iki hasta grubunda da
varolan genetik mutasyonlar sonucunda hedef olan néro-
endokrin dokularda timér gelisimine egilim vardir [ 1, 2].
MEN-1"de gérillen timérler agresif olmamakla birlikte, te-
davisiz kaldiklarninda genellikle 50 yas civarinda olgularin
yansi kaybedilebilir.

Ug ana hedef organdan en az ikisinde lezyon oldugunda,
klinik MEN-1 tanisi konur [3]. Hiperparatiroidi, MEN-1"in
en sik gorilen (%90) ve genellikle ilk orfaya ¢ikan kom-
ponentidir. Buna karsin, primerhiperparatiroidizm bulunan
hastalarin sadece %1-3'inde MEN-1 s6z konusudur [3].
En sik gérilen histolojik bulgu, paratiroidglandlaninin dif-
fiz biyimesi olan paratiroidhiperplazisidir. Hiperplazi,
genellikle asimetriktir. Ancak, paratiroidhiperplazisini rad-
yolojik olarak géstermek her zaman mimkin olmayabilir.
Adenomlar ise belirli bir biyiklige ulosarak ézellikle 1
cm'den daha biyik olduklarinda US ve renkli Doppler US
ile soptonobihr\er. Genellikle, homo]en, hipokeoik ic yapl-
da olma egiliminde ve tiroid bezi komsuluklaninda lokalize
olurlar. Doppler incelemede karakteristik olarak polar bes-
|e\/ici damarlari, halka seklinde vosk[j|orizosyon gosterir.

MEN-1 efyopatogenezindeki genetik mutasyona bagl
olarak sadece paratiroid, pankreas ve hipofiz adenomu
gelisimi ile sinirli olmayip pekgok organ ve sistemi etkile-
yen timér gelisimleriyle karakterize bir patolojidir.

Castroenteropankreatik néroendokrin fimérler, hastalarin
yaklasik %50-80'inda gorilenMEN-1"in ikinci siklikla g&-
rilen tutulum yeridir [4]. Bu timérler, genellikle multisent-
risite ve malign Tronsformosyon gosterme egilimindedir.
Mikroadenom, makroadenom, invaziv ve metastatikkarsi-
nom olasidir. lezyonlar pankreasin herhangi bir yerinde,
mide ya da duodenal submukozada yerlesebilir. MEN-1
sendromunda pankreas endokrin tumérleri kigik boyutlar
da dahi semptom verme egilimindedir [4]. Klinik bulgu
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I Resim 1. a-d. Ust abdomene yénelik arteriyel faz BT imajlarinda, mide biyik kurvatur diizeyinde limene
profridesolid yumusak doku lezyonu (a), pankreas bas kesiminde silik sinirli (b], sol adrenal bezde disik
yogunlukly diizgiin konturluhipodensnodiler lezyon (c), pankreas kuyruk kesiminde ise dizgin konturluso-
lidhiperdensnodiler lezyonlar (d) izlenmekiedir

ve sempfomlar hicre fipine gore degisiklik
gostermektedir [4]. En sik gastrinoma, ikinci
siklikia insulinoma gorilmektedir [3]. Hicre
fipinden bagimsiz olmak Uzere, timaérlerin
hepsi hipervaskilerdir, pik boyanma zaman-
lan erken arteriyal fazda olur [3]. Kalsifikas-
yon ya da kistik degisiklikler izlenebilir. Kugik
tumarlerin US ile gosterilmesi zordur.

Costerilebildiklerinde, genellikle iyi sinirl,
hipoekoik lezyonlar seklindedir. BT'de kiigik
boyuflular, homojen ve solid gérinimdeyken,

biytk boyutlular daha heterojen ve kistik kom-
ponefler barindiran mikst yapida gézlenir.
Gec foz imajlarda pankreas ile izodens hale
gelirler. Mefastazlan en sik karacigere ve ge-
nellikle periferal boyanmanin belirgin oldugu
hipervaskiler boyanmayla karakterizedir.

Anterior hipofiz adenomlarn daha az siklikia
gorilir (%30) ve genellikle prolakiin salgilo-
yan makro ya da mikrodenom seklinde izlenir
[3]. Secilecek gorintileme modalitesi, man-
yeﬂk rezonans olmalidir. Adenombr, kontrast-

siz incelemede genellikle gland ile izointens,
dinamik konfrastli incelemede genellikle hipo-
fiz bezine gére daha az/gecikmis boyanma
gosteren duzgin konturlu genellikle yuvarlak
sekilli lezyonlar seklindedir.

Adrenal ezyonlar, %20-40 olguda gorilebilir.
Adenom, diffiz veya nodiler hiperplazi s6z
konusu olabilir. Karsinoid timarler, bronslar,
gastrointestinal sistem, pankras ve timustan
kaynaklanabilir.  Subkitanéz  lipomlar, olgu-
laninin 1/3" nde gérilir. Tiroid adenomlo-
n, %30 olguda, gorilir. Timik néroendokrin
timorler,  mortalitenin = %20'sinden  sorumlu
olmak izere MEN-1'in en fatalkomponenidir.

MEN-1 Sendromu, olduk¢a nadir gérilen,
hem tani hem tedavisi multidisipliner yaklagim
gerekfiren, tanida ve fakipte radyolojik incele-
melerin olduk¢a fazla énemi oldugu bir klinik
durumdur (1). Endokrin  anomaliler, MEN-1
Sendromunda, sporadik olgulara gére daha
erken ortaya ¢ikar. Bu nedenle uygun gérin-
fileme profokoli ¢ok dnemlidir. Mortalitenin
dnemli bir nedeni olan pankreas lezyonlarinin
arastinlmasinda, erken arteriyal fazi da icere-
cek sekilde bifazik teknik uygulanmalidir.
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