ESETISMERTETES

Csaladi halmozodast mutato
papillaris pajzsmirigy-carcinoma

Toé6th Géza dr.! = Gyory Ferenc dr.? = Bodor Miklos dr.?
Molnar Csaba dr.* = Nagy V. Endre dr.?

1Szent Lazar Megyei Korhaz, Endokrinoldgia, Salgdtarjan
2Debreceni Egyetem, Altalanos Orvostudoményi Kar, Sebészeti Intézet, Debrecen
3Debreceni Egyetem, Altalanos Orvostudoményi Kar, Belgyégyéaszati Intézet, Endokrinolégia Tanszék, Debrecen
“Debreceni Egyetem, Altalinos Orvostudomanyi Kar, Pathologiai Intézet, Debrecen

A differencialt pajzsmirigydaganatok korébe tartozé papillaris és follicularis carcinomakat egytittesen nem medullaris
pajzsmirigyridknak nevezziik, melyek az Gsszes pajzsmirigy-carcinoma 90%-at teszik ki. Ezen daganatok 5-10%-a
csaladi halmozodast mutat, és csak elenyészé hanyaduk, mintegy 3-5%-uk kotheté monogénes 6roklédést mutatd
tumorszindromahoz. Az 6sszes tobbi familiaris nem medullaris pajzsmirigy-carcinoma hétterében egyértelmd gene-
tikai eltérés nem észlelhetS. A csaladi halmozodast mutaté nem medullaris pajzsmirigyrakok viselkedése, agresszivita-
sa és kimenetele rosszabb a sporadikus formaénal. Tizenhét évvel ezel8tt, az akkor 45 éves nénél deriilt fény pajzsmi-
rigy szolid gobjének hatterében papillaris carcinomajira. Mitétet és radiojod-ablatiét kovetSen levotiroxinkezelés
mellett azéta tumormentes. Egy éve 41 éves lednyandl multinodularis struma mtitéte soran tokinfiltraciéval és nyaki
nyirokcsomoattétekkel jard papillaris carcinoma igazolodott. 39 éves masik lednyanal sziirévizsgalatot kovetSen de-
rilt fény multiplex pajzsmirigygobjeire. A miitét soran multiplex papillaris daganatot talaltunk tokdttoréssel, érinva-
ziéval, valamint nyaki nyirokcsomoattétekkel. Totalis thyreoidectomiara, valamint centralis nyaki blokkdissectiora
keriilt sor. Ezt kovetSen radiojod-terapidt, majd levotiroxint kapott. Esetiinkkel szeretnénk felhivni a figyelmet a fa-
miliaris nem medullaris pajzsmirigy-carcinomak jelenlétére, azok agresszivebb természetére és emiatt a csalddsztirés,
valamint a kezelési stratégia megvalasztisinak fontossigara.
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Familial papillary thyroid cancer

Differentiated thyroid cancer, also called non-medullary thyroid cancer, includes papillary and follicular carcinomas.
Up to 10% of these tumors cluster in families, and 3-5% of these cases present as part of rare tumor syndromes. In
the majority of the familial cases, no genetic background can be detected. Familial non-medullary thyroid cancer is
more aggressive and its prognosis is worse than that of the sporadic form. A 45-year-old female patient was operated
17 years ago for papillary carcinoma. After radioiodine ablation, she has been free of tumor during follow-up visits.
One year ago, one of her daughters had surgery because of multinodular goiter. On histology, papillary carcinoma
was found with capsule invasion and lymph node metastases in the neck region. The other daughter underwent thy-
roid screening because of the family history. After fine-needle aspiration biopsy, findings were characteristic of papil-
lary cancer, and total thyroidectomy followed. In 3 nodules, papillary thyroid cancer with capsule- and vessel inva-
sion, and metastases in lymph nodes of the neck region were found. After radioiodine treatment, she is on suppressive
levothyroxine therapy. Clustering of papillary cancer cases in a family may be familial non-medullary thyroid cancer.
Its more aggressive nature compared to sporadic cases warrants carefully selected treatment strategy and early screen-
ing of family members.
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Roviditések

APC = adenomatosus polyposis coli; ATPO = antithyreoidea-
peroxidiz; CT = (computed tomography) szimitdégépes to-
mografia; FAP = familiaris adenomatosus polyposis; FNAB =
(fine-needle aspiration biopsy) aspirdciés vékonytl-biopszia,
FNMTC = (familial non-medullary thyroid carcinoma) famili-
aris nem medullaris pajzsmirigy-carcinoma; fT3 = (free triiodo-
thyronine) szabad trijéd-tironin; fT4 = (free thyroxine) szabad
tiroxin; FT'C = (follicular thyroid carcinoma) follicularis pajzs-
mirigy-carcinoma; GWAS = (genome-wide association study)
teljesgenom-asszocidcioés vizsgilat; MNG1 = (multinodular
goiter 1) multinodularis golyva-1; mRNS = (messenger) hirvi-
vé RNS; NMTC = (non-medullary thyroid carcinoma) nem
medullaris pajzsmirigy-carcinoma; PRKARIA = (cyclic adeno-
sine monophosphate [cAMP]-dependent protein kinase type I
regulatory subunit alpha) ciklikus adenozin-monofoszfattél
(cAMP-) fiigg$ proteinkindz A-1A szabilyozo alegység; PTC
= (papillary thyroid carcinoma) papillaris pajzsmirigy-carcino-
ma; PTEN = (phosphatase and tensin homolog) foszfatiz- és
tenzinhomolég; RNS = ribonukleinsav; SPECT = (single-pho-
ton emission computed tomography) egyfoton-emisszios sza-
mitogépes tomografia; TCO = (thyroid cell oxyphilia) pajzsmi-
rigysejt-oxyphilia; TSH = (thyroid-stimulating hormone)
pajzsmirigy-stimuldlé hormon; TRAK = (thyrotropin receptor
antibodies) TSH-receptor elleni antitestek; USA = United States
of America; WHO = (World Health Organization) Egészség-
tgyi Vilagszervezet; WRN = Werner syndrome helicase
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A pajzsmirigyrdk a malignus endokrin daganatok leggya-
koribb képviselSje. Az 6sszes pajzsmirigydaganat kozel
90%-a differencialt pajzsmirigy-carcinoma. Ezen belil a
papillaris forma 80-85% koriili, a tobbi follicularis. Ezen
daganatokat nem medullaris pajzsmirigy-carcinomanak
(NMTC) is nevezziik. A nem medullaris pajzsmirigyra-
kok 5-10%-a csalidi halmozédiast mutat (FNMTC),
mely daganatok 3—-5%-a meghatirozott genetikai eltérés-
sel jar, és valamely tumorszindréma részjelensége. Ezek a
Gardner-szindréoma, a familiaris adenomatosus polyposis
(FAP), a Werner-szindréma, a Carney-komplex és a
Cowden-szindroma [1-4] (1. abra). A tobbi FNMTC
hatterében egyértelmd és egységes genetikai rendelle-
nesség nem ismert. Kiilonboz6 vizsgilatok szamos lehet-
séges, hajlamosité muticiét, polimorfizmust taldltak, de
a tumorszindromakhoz hasonlé egységes eltérést nem.
A genetikai elvaltozasokon kiviil egyéb kornyezeti hata-
sok is ismertek, melyek szerepet jatszhatnak egy csaladon
beliil halmozottan eléfordulé pajzsmirigyrak kialakulasa-
ban. Az ionizalésugarzas-expozicié papillaris carcinoma-
ra hajlamosit, mig a jodhidny, illetve a jodellatottsig za-
vara esetén a follicularis daganatok relativ ardnya
emelkedik. Az endémids golyvaval sajtott teriileten é16k
korében papillaris tumor kialakuldsaval lehet szamolni
[5]. A familiaris és a sporadikus nem medullaris pajzsmi-
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A pajzsmirigydaganatok klasszifikicija. Az 6rokl6dé formdk sziirke alapon vannak feltiintetve. A 2019-es WHO-klasszifikicié nyoman [4]

FAP = familiaris adenomatosus polyposis; FNMTC = familiaris nem medullaris pajzsmirigyrak; MEN = multiplex endokrin neoplasia; WHO = Egész-
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rigy-carcinomak id6beli megjelenése, stlyossiga, lefolya-
sa, invazivitisa, metasztatikus hajlama, talélése eltérs. Az
FNMTC agresszivebb lefolyasa, emiatt a kezelési straté-
gia megvalasztisa nagyobb odafigyelést igényel [1-3,
6-9]. Az alabbiakban egy csaldd hiarom tagjanak (anya és
két lednya) esetét mutatjuk be. Mindhdrom betegnél a
pajzsmirigy gobos elvaltozasanak hatterében jol differen-
cialt papillaris carcinoma igazolédott.

Esetismertetés

Tizenhét évvel ezelbtt, az akkor 45 éves nébetegnél egy
gb6ebdl kiinduld papillaris pajzsmirigydaganatot taldltak.
A tumor 20 mm atmérdjd volt, sem érinvaziot, sem tok-
attorést nem okozott. Regionalis vagy tavoli dttéteket
nem taldltak. Komplettdl6é pajzsmirigymitétet kdvetSen
radiojod-ablatioban részesiilt. Az ajanldsoknak megtelel$
adagban levotiroxint kap, tumormentes. Egy éve 41 éves
lednygyermekénél szintén papillaris pajzsmirigy-carcino-
mit diagnosztizaltak. Lanyanal mar két gbcban is tumo-
ros elvaltozast igazoltak, melyek koziil az egyik 9 mm-es,
a masik 16 mm-es volt. Ezen elvaltozas tokérintettséget
is mutatott, valamint a regiondlis nyirokcsomokba attétet
is adott. Emiatt mdsodik iilésben teljes pajzsmirigy-elta-
volitdsra keriilt sor, centralis nyaki nyirokcsomo-dissecti-
oval. Betegiink panasz ¢és tiinet nélkil jelentkezett, édes-
anyja és ndvére tumoros betegségétdl tartva kérte
pajzsmirigystatusainak  felmérését.  Ultrahangvizsgalat
sorin a jobb lebenyben 18 mm-es ¢és 9 mm-es, az
isthmusban 12 mme-es, szabalytalan korvonala, mikro-
meszesedéseket tartalmazd goboket taldltunk, mig a bal
lebenyben egy 42 mme-es, ’halo’ jellel ovezett, kissé
echédisabb  gobot. Az aspirdciés vékonytii-biopszia
(FNAB) sordn a nagy, bal oldali gobot benignusnak vé-
leményezték, mig a jobb oldali dominidns gobbdl nyert
minta papillaris carcinomara utalt. A laborvizsgilatok ne-
gatlv eredményt adtak: TSH: 3,45 mU/1 (0,27-4,2);
fT4: 14,6 pmol/1 (9,0-24,0); fT'3: 3,67 pmol/1 (2,8-
7,4); ATPO: 8,0 IU/ml (<34,0); TRAK: 0,73 1U/1
(<1,75); tircoglobulin: 45,6 mg/1 (1,4-78); anti-tirco-
globulin: 582 mg/1 (1,4-78); kalcitonin: 1,5 pg/ml
(0-11,5). Tekintettel az FNAB-leletre és a csaladi anam-
nézisre, totdlis thyreoidectomidt, valamint centralis nyaki
blokkdissectiot végeztiink. Szovettani vizsgalat sordn
mindkét jobb oldali és az isthmicus gob papillaris carci-
nomdnak bizonyult, tokattoréssel, érbetoréssel, valamint
2 /14 nyaki nyirokcsomaéittéttel. A nagy, bal oldali gob
benignus volt. Radiojod-kezelést adtunk 3700 MBq
doézisban. A harmadik napon elvégzett posztterdpids
egésztest-SPECT-CT sem a pajzsmirigy varhaté vetiile-
tében, sem egyéb teriileten nem mutatott koros radiofar-
makon-dusuldst. Levotiroxint kap a protokollnak megfe-
lel6 adagban. A betegeknél elvégzett kolonoszkopia,
hasi és eml6ultrahang-, négyogyiszati szlrbvizsgilat
negativ eredményt adott, valamint a tumorszindromakra
jellegzetes klinikai tiinetek is hidnyoztak. A harmadik le-
anytestvér kivizsgaldsa kalfoldi laboratériumban folya-
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matban van. Eddigi informdciénk szerint a pajzsmirigy
bal lebenyében mikromeszesedést is tartalmazé, *halo’
jellel ovezett 11 mm-es, echészegény gobot taldltak. Az
FNAB kolloidban gazdag hattérben szabalyos follicularis
szerkezetet mutato sejteket abrazolt, malignus jelek nél-
kil.

Megbeszélés

A pajzsmirigy rosszindulatt elvaltozdsai az dsszes malig-
nus daganat 2—4%-at teszik ki, és az endokrin mirigyek
carcinomdi koziil a leggyakoribbnak szdmitanak. Az
utobbi két évtizedben a pajzsmirigyrak elGfordulasa fo-
lyamatosan novekszik, az USA-ban 15 év alatt tobb mint
a kétszeresére [2, 10], Dél-Koreaban 1999 és 2007 ko-
z0Ott az OtszOrosére nétt az incidencidja. Mig 1999-ben
szazezer lakosra 7,2 4j eset jutott, addig ez a szim 2007-
re 38,1-re emelkedett [6]. 2018-ban a WHO szerint
567 233 §j pajzsmirigyrakos esetet dokumentaltak a vila-
gon, és a tumorspecifikus halalozas 41 071 volt [11].
Magyarorszigon az 1980-as években észlelt évi 240 1j
megbetegedés helyett az utébbi években 450-500 gj
esettel kell szimolni. Az incidencia novekedésének leg-
valészintibb oka a vizsgalati modszerek, elsGsorban az
ultrahangvizsgalatok széles kort alkalmazdsa [10]. A be-
tegség nékon haromszor gyakoribb, mint férfiakon.
Az éves incidencia férfiakon 1,2-2.6 ¢és ndkon
2-3,8/100 000 lakos. Jelen esetiinkben is mindhdrom
érintett paciens né volt [1].

Az 6sszes pajzsmirigydaganat kozel 90%-a difterenci-
alt pajzsmirigy-carcinoma. A differencialt pajzsmirigyda-
ganatok képviseldi, a papillaris és a follicularis carcinoma
a pajzsmirigy follicularis epithelsejtjeibsl indul ki. Az
NMTC-k 5-10%-a csaladi halmozodast mutat. Ezek
3-5%-a monogénes Oroklésmenetet mutaté tumor-
szindrobmahoz kotheté [2—4]. A familiaris adenomato-
sus polyposis autoszomilis domindns 6roklédést mutatod
betegség, mely az 5. kromoszéma hosszu karjan a 21-es
l6kuszon (5q21) eclhelyezked§ APC (adenomatosus
polyposis coli) tumorszuppresszor gén mutacidjanak tu-
lajdonithaté. A Gardner-szindréma a FAP olyan varian-
sa, ahol a familiaris adenomatosus polyposis mellett epi-
dermoid cystik, desmoid tumorok, osteomak is megfi-
gyelhetSk. A pajzsmirigyrak el6forduldsa 1-12%. Jellem-
zGen papillaris pajzsmirigy-carcinoma (PTC) alakul ki,
mely gyakran multifokdlis, és fiatal n6kben gyakoribb.
A Cowden-szindroma szintén autoszomdlis dominansan
oroklédik. Itt leginkabb a 10. kromoszéma hosszt kar-
jan a 22-23-as lokuszon (10q22-23) elhelyezkedd
PTEN-gén muticidja a betegség okozdja. A betegségre
multiplex hamartomdik, valamint a vesébdl, emlSbdl,
vastagbélbdl, endometriumbdl kiindulé epithelialis tu-
morok jelenléte jellemz4. A pajzsmirigy érintettségének
gyakorisiga 10%-ra tehet6. Ezen belil kb. 90%-ban
PTC-vel kell szamolni, mely leginkabb a klasszikus for-
méban fordul el8, de follicularis varidnsa is gyakori. 10%-
ban follicularis pajzsmirigy-carcinoma (FTC) jelentke-
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zik. A Werner-szindroma autoszomalis recessziven 6rok-
16d6 koérkép. Itt a mutacio a 8. kromoszoma rovid karja-
nak 11-21-es lékuszin (8pll.1-21.1) elhelyezkedd
WRN-gént érinti. A szindromdra a korai 6regedés, az
alacsony termet, cataracta, meningeoma, sarcoma jel-
lemz&. Pajzsmirigydaganat az esetek 10-18%-dban je-
lentkezik. A Werner-szindroma Japanban a leggyako-
ribb, és a japan betegek esetében a pajzsmirigy érintett-
sége magasabb (18%). Jellemz&en PTC és FTC alakul
ki, de ritkidn anaplasztikus pajzsmirigy-carcinomaval is
szamolni kell. A Carney-komplex autoszomalis domi-
nans Oroklédést mutat. Az érintett gén a PRKARIA,
mely a 17. kromoszéma hosszu karjanak 22-24-es 16ku-
szan (17q22-24) helyezkedik el. Ebben a kérképben az
ajkak, a conjunctiva és a szemzugok foltos bérpigmenta-
cidja mellett szamos szerv (példdul sziv, emls, bér) my-
xomidja jellemz8. Ezekhez schwannomdk, valamint mel-
lékvese- és hypophysisadenomak is tarsulhatnak. Az ese-
tek 60%-dban talilhaté pajzsmirigy gobos elvaltozds,
melyek nagy része follicularis adenoma; PTC vagy FTC
3%-ban, fele-fele aranyban alakul ki [2, 3, 12]. Mind-
ezek alapjan a csaladi halmozoédast mutaté differencialt
pajzsmirigyrakos betegek esetén a fent részletezett
szindrémdk részeként megjelend elviltozdsok sziirése
indokolt lehet, kiilonos tekintettel a vastagbél, a vese, az
emld, az endometrium epithelialis tumoraira. Egyes
vizsgalatok a melanoma malignum gyakoribb el6fordu-
lasat is megfigyelték ENMTC esetén [5]. Betegeinkben
egyik ismert tumorszindréma klinikai jellegzetességei
sem voltak jelen.

Az FNMTC-k 95%-a nem kothets a fent részletezett
tumorszindromak egyikéhez sem. A szindromahoz nem
kothet6 FNMTC elsG emlitése 1955-bdl szarmazik,
amikor Robinson és Orr amerikai sebészek 24 éves, egy-
petéjd ikerpar esetét mutattdk be. Mindkét betegben
t6bbszoros nyirokcsomoattétet adé multifokalis papilla-
ris carcinoma igazolédott. Az esetet az is érdekessé teszi,
hogy az ikerpar mindkét tagja a szerzék klinikajan (Uni-
versity of Kansas Medical Center) dolgozott dpoléns-
ként, és mitétjikre egymast kovetd napon kerilt sor
[13]. Csaladi halmoz6dast mutatd, tumorszindrémahoz
nem kothetd differencidlt pajzsmirigydaganatrdl tudo-
masunk szerint ez iddig magyar nyelvi kozlés nem jelent
meg. Az FNMTC genetikai hdtterének megismerésére
szamos probalkozas tortént, és tobb hajlamositod eltérést
is talaltak. Az els6 lehetséges genetikai valtozatot 1997-
ben a 14. kromoszéma hosszu karjanak 31-es l6kuszan
(14q31) talaltak, melyet MNGI-nek neveztek el, bar ak-
kor még nem taldltak szoros kapcsolatot az FNMTC-vel
[14]. Ezt kovette 1998-ban a TCO (thyroid cell oxyphi-
lia) l6kusz felismerése a 19. kromoszéma hossza karja-
nak 13.2-es 16kuszdn (19q13.2) [15]. A 2000-¢s évek-
ben tobb kisérlet is tortént a betegséggel Osszefiiggésbe
hozhaté lehetséges genetikai eltérések feltérképezésére,
de az igazi attorést a teljesgenom-asszociacios vizsgalat,
azaz a GWAS (genome-wide association study) beveze-
tése hozta meg. Az eljaras sordn tobb szazezer polimor-
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fizmus vizsgalatira nyilik lehet&ség. Pajzsmirigydagana-
tokban az els6 GWAS 2009-ben tortént. A modszer
segitségével f6leg az eurdpai szarmazastak korében azo-
nositottik tobbek kozott a FOXEI (9q22.33), TITF-1/
NKX2-1 (14ql3.3), DIRC3 (2q35), XRCClI
(19q13.31), HABP2 (10q25.3), DICER1 (14q32) gé-
neket. Ezek mellett a fPTC/PRN (1q2l1), NMTCI
(2921), FTEN (8p23.1-p22) 16kuszokat is leirtdk mint
predilekcios helyeket. A tavol-keleti populaciokban f6leg
a VAV3 (1p13.3), INSR (19p13.2), MRSB3 (12q14.3),
FHIT (3pl4.2), SEPTII (4q21.1) ¢s SLC24A6
(12q24.13) géneket azonositottak. A legtijabb kutatasok
szerint mikro-RNS-szinten is taldltak a betegséghez hoz-
zdjarul6 lehetséges elvaltozdsokat. A kicsi, nem kodold
RNS-molekuldk szamos bioldgiai folyamatban vesznek
részt a mRNS stabilitasinak szabalyozisaval. A PTC-vel
kapcsolatos leggyakoribb mikro-RNS-pontmuticié a
miR-146a (rs2910164), de ezen kiviil tobb mas mikro-
RNS-polimorfizmust is feltirtak. Ezek a miR-608
(rs4919510), miR-933 (rs79402775), valamint a miR-
149 (rs2292832) [3, 12].

Az FNMTC incidencijja nem ismert pontosan, de az
osszes NMTC kozel 10%-at teszi ki. Egy nagy, koreai
tanulmany szerint 3056, sporadikusnak vélt NMTC-ben
szenvedS beteg korében végzett részletes csalddsziirés
sordn a betegek 9,6%-anak csalddjaban tartak fel jol dif-
ferencidlt pajzsmirigydaganatot [6]. Ez a megallapitis is
telhivja a figyelmet az NMTC-s beteg csaladtagjai sz{iré-
sének fontossiagara. Esetiinkben is a testvérpar mésik tag-
ja panasz és tiinet nélkiil jelentkezett, édesanyja és test-
vére tumoros betegségétSl tartva. Az FNMTC-k
viselkedését és lefolydsat szamos tanulmdiny keretében
vizsgiltik. Az FNMTC gyakran multifokalis, bilateralis,
gyakori a tokattorés, az érinvazié és a regiondlis nyirok-
csomoittétek elGforduldsa a sporadikus NMTC-hez ké-
pest. Ez az eltérés sokkal inkibb nyilvinvald, ha az
FNMTC hirom vagy annal tobb csaladtagot érint, vala-
mint ha a betegek kiilonb6z8 genericidhoz tartoznak
[6-8]. Néhiny szerz6 nem talalt szignifikins kiilonbsé-
get a familiaris és a sporadikus forma kozott, de ezen
tanulmanyokban kisebb a betegszam, kevesebb a vizsgilt
paraméter, valamint leginkdbb egy generacion beliil és
csak két érintett személyt hasonlitottak Ossze; a tobbgod-
clsdg azonban itt is szignifikinsan magasabb volt a spo-
radikus formahoz képest [16-18]. Altalanossagban igaz,
hogy ha a csalaidon beliil csak két személyt érint a beteg-
ség, és azon személyek egy generacidhoz tartoznak, ak-
kor a betegség lefolydsa, viselkedése, megjelenése alig
kiillonbozik a sporadikus formdétél. Amennyiben egy
csalddon belil ketténél tobb beteg van, kiilonosen ha
azok generdciés kiilonbséget is mutatnak, akkor egyre
agresszivebb viselkedés(i daganattal talaljuk szembe ma-
gunkat [6, 7]. Esetiinkben a sztilének nyirokcsomoattét
nélkiili, egygdéct PTC-je volt, mig gyermekeiben mir
multifokdlis, tokérintettséggel és tobbszords nyirokeso-
moittéttel jar6 PTC igazoldédott. Figyelemre mélto,
hogy a miasodik generacié esetén a betegek életkora 1é-
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FNMTC
(2 vagy tobb érintett csaladtag)

A 4

Ultrahang + FNAB
20 éves kortol és 5-10 évvel
korabban a legfiatalabb betegnél

A A\ 4 A 4
[ Benignus gob ] Malignus géb [ Nincs géb ]
( Y \
Totalis thyreoidectomia A 4
Ajénlott profilaktikus A g Obszervacid

thyreoidectomia, ha:

Rendszeres ultrahang

\ 4

— 3 vagy tobb érintett
csaladtag van;

— agressziv a lefolyas
barmelyik csaladtagnal

CLND erésen ajanlott,

kiilondsen, ha:

— 3 vagy tobb érintett
csaladtag van;

— agressziv a lefolyas
barmelyik csaladtagnal

[ Malignitas esetén ]

A 4

1

j Levotiroxinszuppresszio
+ RAI

2. adbra

A familiaris nem medullaris pajzsmirigyrik (FNMTC) kivizsgaldsi ¢s kezelési stratégidja. Mazeh és Sippel javaslata alapjin [2]

CLND = kozponti nyirokcsomd-dissectio; FNAB = aspirdcios vékonytii-biopszia; FNMTC = familiaris nem medullaris pajzsmirigyrak; RAI = radio-

jod-terdpia

nyegesen alacsonyabb, ami csak részben magyarazhaté a
korai sziirés alkalmazdsaval. A masodik genericidéban a
n6i dominancia megmarad, de a férfi betegek szima
emelkedik. A tobb generaciot és ketténél tobb beteg
személyt érint6 FNMTC esetében a betegségmentes tal-
¢1és jelentGsen rovidebb a sporadikus NMTC-hez képest
[7-9].

Mindezeket figyelembe véve az FNMTC kivizsgalasa,
kezelése és kovetése mds stratégiat igényel, mint a spora-
dikus, jol differencidlt pajzsmirigyrikoké. Az érvényes
I1.C szintd ajanlast a 2. 4bran mutatjuk be. ElsGsorban a
csaladsziirés fontossigit kell kiemelni. Kett§ vagy tobb
csaladtagot érinté NMTC esetén az Osszes csaladtagot
vizsgilni kell, ami elsé 1épésben ultrahangvizsgilatot je-
lent. Az els6 ultrahangvizsgilatot 20 éves korban kell
elvégezni, vagy ha ennél fiatalabb érintett csalidtag is-
mert, Ggy a legfiatalabb érintett személy kordnal 5-10
évvel fiatalabb korban. Ha gob nincs, évenkénti ultra-

hangkontroll javasolt. Citologiailag benignus gob(ok)
esetén szoros ultrahangkontroll javasolt, de amennyiben
harom vagy tobb csalddtagot érint a betegség, vagy vala-
melyik érintett személy tumora agressziv, gy megfonto-
landé a profilaktikus thyreoidectomia. FNAB-vel malig-
nus elvaltozas esetén a teljes pajzsmirigy-eltavolitds az
clfogadott kezelés, centrilis nyaki blokkdissectioval, ra-
diojod-terdpiaval és levotiroxinszuppresszios kezeléssel
[2]. Esetiinkben is mindkét gyermeken ezt a kezelési
stratégiat alkalmaztuk. Mivel az FNMTC kitjuldsi hajla-
ma sokkal nagyobb a sporadikus formdéndl, a TSH meg-
felel6en alacsony szinten valé tartdsa hosszabb ideig ja-
vasolhaté e betegség utdkezelésében [8].

Esetiinkkel szeretnénk felhivni a figyelmet a csaladi
halmozodast mutaté, jol differencidlt pajzsmirigydaga-
natok jelenlétére, azok agresszivebb voltira, és emiatt a
csaladsztirésnek, valamint a kezelési stratégia megvalasz-
tasdnak fontossagara.
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Anyagi tamogatds: A kozlemény megirdsa anyagi timo-
gatisban nem részesilt.

Szerzdi munkamegosztas: T. G.: Beteg kivizsgalasa, ada-
tok gydjtése, irodalomkutatds, a kézirat megszovege-
zése. N. V. E.: A kézirat revizidja. Gy. E.: Beteg kivizs-
galdsa, kezelése, a kézirat revizidja. B. M.: Beteg
kivizsgalasa, kezelése. M. Cs.: Beteg vizsgalata. A kozle-
mény végleges valtozatat valamennyi szerzs elolvasta és
jovahagyta.

Erdekeltségek: A szerzéknek nincsenek érdekeltségeik.
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,Omnia domi nascuntur.”
(Minden jo vagy rossz a csaladi hazbdl ered.)
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