
Wstêp

Zespo³y gruczolakowatoœci wielogruczo³owej, znane jako zespo³y MEN,

zosta³y opisane i scharakteryzowane wiele lat temu. Historia pierwszego

opisu nowotworów wielogruczo³owych siêga 1903 r., kiedy to Erdheim opi-

sa³ synchroniczne guzy tarczycy, przytarczyc oraz przysadki mózgowej.

Nastêpnym milowym krokiem postêpu sta³y siê odkrycia Sipple’a, Steine-

ra, Williamsa i Pollocka oraz Gorlin i Schimke, którzy ponad 50 lat póŸniej

szczegó³owo opisali klinicznie zespo³y wielogruczo³owych endokrynopa-

tii zaliczane obecnie do rodziny zespo³ów MEN [1, 2]. W tamtym czasie,

mimo przekonuj¹cych danych klinicznych sugeruj¹cych t³o dziedziczne

wystêpowania zespo³ów MEN, niemo¿liwe by³o precyzyjne okreœlenie mu-

tacji i jej znaczenia dla przebiegu lub odmiany zespo³u. Postêp technolo-

giczny, który dokona³ siê na przestrzeni nastêpnych 30 lat, umo¿liwi³ szcze-

gó³owe badania genomu chorych obci¹¿onych zespo³ami MEN, których

wyniki zosta³y opublikowane w latach 90. przez Donis-Keller i wsp. oraz

Mulligtana i wsp. [3, 4]. 

W ci¹gu kolejnych 20 lat badania nad chorymi prowadzi³y do coraz bar-

dziej szczegó³owych wniosków. Miêdzy innymi precyzyjnie okreœlono bu-

dowê i znaczenie biologiczne protoonkogenu RET, co w znacznym stopniu

t³umaczy rolê biologiczn¹ mutacji tego genu oraz sekwencje nastêpstw

po mutacji na poziomie molekularnym. Identyfikacja genu oraz opraco-

wanie technologii analizy genów odpowiedzialnych za wyst¹pienie muta-

cji umo¿liwi³o molekularne rozpoznanie zespo³u, a nawet jego odmiany

[5]. Mo¿liwe jest rozpoznanie zespo³u przed pojawieniem siê jakichkol-

wiek objawów klinicznych, analiza i obserwacja chorych od urodzenia do

czasu trwa³ego wyleczenia b¹dŸ œmierci. Po³¹czenie metod badañ geno-

mu, szczegó³owe dane kliniczne, obserwacja rodzin dotkniêtych mutacj¹,

wszystko to doprowadzi³o do wypracowania schematów postêpowania

oraz procedur, które umo¿liwiaj¹ osi¹gniêcie jak najlepszych wyników le-

czenia i ratuj¹ ¿ycie wielu ludziom. 

Klasyfikacja

Zespo³y MEN dzieli siê obecnie na MEN 1, MEN 2A, MEN 2B, w zale¿noœci

od przebiegu klinicznego i miejsca mutacji w obrêbie onkogenu RET. Do ze-

spo³ów MEN 2 zaliczany bywa niekiedy zespó³ rodzinnie wystêpuj¹cego ra-

ka tarczycy FMTC, bez towarzysz¹cych endokrynopatii poza tarczyc¹ [6]. W ni-

niejszym artykule opisane zostan¹ zasady postêpowania w zespo³ach MEN

2A i MEN 2B. Sk³adniki zespo³ów MEN 2 i czêstoœæ wystêpowania jego ele-

mentów przedstawia tab. 1. 

Zespo³y MEN 2 to nieliczne dobrze udo-
kumentowane zespo³y, w których docho-
dzi do nowotworzenia jednoznacznie
uwarunkowanego genetycznie mutacja-
mi ró¿nych kodonów protoonkogenu RET.
Ostatnie dziesiêciolecie przynios³o istot-
ne odkrycia w postaci precyzyjnego okre-
œlenia punktowych mutacji odpowiedzial-
nych za wyst¹pienie zespo³u, a tak¿e je-
go typu. Postêp we wczesnej diagnostyce
genetycznej jest powi¹zany ze znacznym
postêpem metod i strategii leczenia tych
chorób. Dziêki mo¿liwoœciom rozpozna-
nia zespo³ów w fazie przedobjawowej,
czyli nowotworów przedinwazyjnych, du-
¿ego znaczenia nabra³y tzw. operacje pro-
filaktyczne. Na podstawie licznych obser-
wacji klinicznych i genetycznych precy-
zuje siê algorytm postêpowania,
zw³aszcza dotycz¹cy terminu leczenia
operacyjnego dzieci obci¹¿onych muta-
cj¹. Termin leczenia, tzn. wiek operowa-
nego dziecka zale¿y od miejsca mutacji,
co wi¹¿e siê z wyst¹pieniem okreœlone-
go wariantu zespo³u. W artykule omó-
wione zosta³y klasyfikacje, metody dia-
gnostyki zespo³u w fazach bezobjawo-
wej i objawowej oraz podobieñstwa
i ró¿nice miêdzy jego odmianami.
W szczególny sposób opisano leczenie
operacyjne zespo³ów, z uwzglêdnieniem
leczenia profilaktycznego, które daj¹ naj-
wiêksze szanse trwa³ego wyleczenia.
Opisano tak¿e nowe mo¿liwoœci leczenia
nadnerczy, zw³aszcza metod laparosko-
powego dostêpu do tego narz¹du. Pew-
n¹ nowoœci¹ s¹ tak¿e operacje oszczê-
dzaj¹ce tkankê korow¹ nadnercza, po-
prawiaj¹ce komfort ¿ycia chorych.
Ostatnie lata przynosz¹ tak¿e szereg no-
wych koncepcji dotycz¹cych zakresu le-
czenia operacyjnego przytarczyc w ze-
spo³ach MEN 2. Omówiono argumenty
za usuwaniem i przeciw usuwaniu przy-
tarczyc w trakcie thyroidektomii z powo-
du raka lub w trakcie operacji profilak-
tycznej oraz skutecznoœæ ich autotrans-
plantacji. 

SS³³oowwaa  kklluucczzoowwee::  MEN 2, protoonkogen
RET, rak rdzeniasty tarczycy, guz chromo-
ch³onny, nadczynnoœæ przytarczyc, zabie-
gi profilaktyczne, taktyka chirurgiczna. 
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MEN-2 syndromes belong to a small
number of well documented inherited
neoplasms. Mutations in different co-
dons of the RET proto-oncogene are re-
sponsible for clinical appearance and
penetrance of the disease. The last de-
cade brought numerous important
scientific discoveries precisely identify-
ing codons, mutations and their clinical
significance. In relation with genetical
and basic science progress there is
a constant improvement of clinical ma-
nagement of these syndromes. Due to
precise early diagnosis in an asympto-
matic patient it is possible to perform
prophylactic surgical procedures. An in-
creasing number of clinical and geneti-
cal observations impact the type and
especially the timing of surgery. Codon
involvement influences the strongest
type of the syndrome and surgery ti-
ming. The paper discusses classification,
diagnostic procedures and treatment in
symptomatic and asymptomatic pa-
tients. A particular stress was put on
prophylactic surgical treatment for
a risk of preinvasive medullary thyroid
carcinoma, promising patients best
chances for cure. 
Adrenal surgery problems are discus-
sed, particularly the laparoscopic appro-
ach to these organs and modern corti-
cal tissue sparing techniques. There is
also constant progress in primary hy-
perparathyroidism treatment, accom-
panying MEN 2 syndromes. We discuss
pros and cons of different types of pa-
rathyroid surgical techniques and their
clinical impact on the final outcome. To-
tal parathyroid removal and autotrans-
plantation are also discussed. 

KKeeyy  wwoorrddss:: MEN 2, RET oncogene, me-
dullary thyroid carcinoma, pheochromo-
cytoma, hyperparathyroidism, prophy-
lactic surgery, surgical strategy. 
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TTaabb..  22.. Charakterystyka zespo³ów MEN 2A i MEN 2B

TTaabbllee  22.. MEN 2A and MEN 2B syndrome characteristic

MMEENN  22AA MMEENN  22BB

90 proc. zespo³ów MEN 2 10 proc. zespo³ów MEN 2

wiek objawowych chorych wiek objawowych chorych - 1.–2. dekada ¿ycia

–2.–3. dekada ¿ycia

zespo³y odziedziczone (mutacje zespo³y odziedziczone (mutacje germinalne)

germinalne) – 80 proc. – 50 proc.

nowe mutacje (mutacje somatyczne) nowe mutacje (mutacje somatyczne)

– 20 proc. – 50 proc.

30 proc. nosicieli zmutowanych genów nosiciele genów nie choruj¹ na gruczolaki 

choruje na gruczolaki przytarczyc przytarczyc

TTaabb..  11.. Sk³adniki zespo³ów MEN 2 i czêstoœæ wystêpowania jego elementów

TTaabbllee  11..  MEN 2 syndrome elements and propability of their apperance

MMEENN  22AA MMEENN  22BB

rak rdzeniasty tarczycy – 100 proc. rak rdzeniasty tarczycy – 100 proc.

guz chromoch³onny – 50 proc. guz chromoch³onny – 50 proc.

gruczolak przytarczyc – 30 proc. brak

brak nerwiaki b³on œluzowych przewodu pokarmowego

brak marfanoidalne deformacje uk³adu kostno-

-szkieletowego

brak nerwiako-zwojaki przewodu pokarmowego

W odmianach A i B zespo³u MEN 2 wystêpuj¹ istotne ró¿nice przebiegu
klinicznego determinuj¹ce czas i mo¿liwoœci leczenia chorych. 

Charakterystykê zespo³ów przedstawia tab. 2. 

Cechy wspólne zespo³ów MEN 2 to: 
• mutacje dotycz¹ce protoonkogenu RET o lokalizacji w obrêbie ró¿nych ko-

donów, 
• dziedziczenie odbywa siê w sposób autosomalnie dominuj¹cy, 
• wszyscy nosiciele genów choruj¹ na raka rdzeniastego tarczycy, który jest

odpowiedzialny za znakomit¹ wiêkszoœæ zgonów w tej grupie chorych, 
• 50 proc. nosicieli choruje na guza chromoch³onnego nadnercza lub zwo-

jów wspó³czulnych, przy czym ta ostatnia lokalizacja jest bardzo rzadka. 

Z punktu widzenia klinicznego najistotniejsze znaczenie dla ¿ycia i zdro-
wia chorych maj¹ rak rdzeniasty tarczycy i guz chromoch³onny, które s¹ od-
powiedzialne za trwa³¹ utratê zdrowia lub ¿ycia pacjentów. Nadczynnoœæ
przytarczyc niezwykle rzadko bywa przyczyn¹ istotnych problemów zdrowot-
nych, a bior¹c pod uwagê póŸny wiek pojawiania siê tego sk³adnika, pozo-
staje problemem niemal marginalnym. 

Diagnostyka zespo³ów MEN 2

Diagnostyka zmian w tarczycy

Diagnostyka zmian ogniskowych w tarczycy u pacjentów objawowych,
u których brak podejrzeñ pod³o¿a genetycznego, nie odbiega od klasycznej
diagnostyki zmian ogniskowych tarczycy i polega na wykonaniu USG tarczy-
cy, biopsji aspiracyjnej cienkoig³owej gruczo³u oraz ewentualnie scyntygra-
fii technetowej tarczycy. 

Wœród pacjentów bezobjawowych, którzy s¹ podejrzani o nosicielstwo
mutacji, postêpowanie diagnostyczne oparte jest na diagnostyce biochemicz-
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nej i genetycznej, poniewa¿ nie stwierdza siê u nich obja-
wowego guza na szyi. W grupie zagro¿onych zachorowa-
niem na raka rdzeniastego tarczycy wykonuje siê oznacze-
nia poziomów kalcytoniny bez stymulacji lub testy prowo-
kacyjne: wapniowy albo pentagastrynowy. Badania te maj¹
na celu wykrycie przerostu (hiperplazji) komórek C tarczy-
cy, czyli stanu przedrakowego raka rdzeniastego tarczycy.
Celem tych badañ jest wykrycie raka przedinwazyjnego, co
umo¿liwia najskuteczniejsze leczenie i osi¹gniêcie najlep-
szych odleg³ych wyników leczenia [7]. 

Wœród potomków chorych na zespo³y MEN 2 stosuje siê
wyrafinowane metody diagnostyki genetycznej. Badania
nale¿y wykonaæ jak najwczeœniej, czyli w 1. roku ¿ycia, po-
niewa¿ zachorowania na inwazyjnego raka tarczycy mog¹
wyst¹piæ w zespole MEN 2B ju¿ przed ukoñczeniem 1. roku
¿ycia. Badania te s¹ bezpieczne i ma³o inwazyjne, wykonu-
je siê je z próbek krwi obwodowej przy u¿yciu metody PCR.
Obecnie uwa¿a siê, ¿e ka¿dy nowo wykryty przypadek ra-
ka rdzeniastego tarczycy powinien byæ przebadany pod k¹-
tem obecnoœci mutacji RET w celu okreœlenia ryzyka odzie-
dziczenia zespo³u i przekazania mutacji potomstwu [8]. 

Diagnostyka guzów chromoch³onnych

Postêpowanie diagnostyczne wykrywaj¹ce guzy chro-
moch³onne w zespo³ach MEN 2 nie ró¿ni siê istotnie od dia-
gnostyki takich guzów wystêpuj¹cych sporadycznie. U pa-
cjentów z objawowym zespo³em guza chromoch³onnego
nale¿y zastosowaæ typow¹ diagnostykê biochemiczn¹ oraz
obrazow¹. Badania biochemiczne polegaj¹ na oznaczeniu
poziomów produktów guzów, czyli katecholamin lub ich
metabolitów w dobowej zbiórce moczu. Stosowane s¹ w za-
le¿noœci od mo¿liwoœci diagnostycznych oznaczenia kate-
cholamin w surowicy krwi lub moczu albo metanefryn i kwa-
su wanilinomigda³owego z moczu w danym oœrodku [9].
Niezale¿nie od diagnostyki biochemicznej nale¿y wykonaæ
badania obrazowe, tzn. badanie TK jamy brzusznej ze œrod-
kiem kontrastuj¹cym lub badanie tomografi¹ MR tej okoli-
cy. W nietypowych ektopowych lokalizacjach pozanadner-
czowych guzów du¿¹ rolê odgrywa scyntygrafia I-131 MIBG.
Podobny schemat postêpowania obowi¹zuje w sytuacji, kie-
dy podejrzewa siê niemy klinicznie zespó³ guza chromo-
ch³onnego. W chwili obecnej uwa¿a siê, ¿e u ka¿dego pa-
cjenta z rozpoznanym guzem chromoch³onnym powinno
siê przeprowadziæ diagnostykê genetyczn¹ – analizê genu
RET, ze wzglêdu na wysokie prawdopodobieñstwo nosiciel-
stwa mutacji. Dotyczy to tak¿e przypadków tzw. sporadycz-
nych [10]. 

Diagnostyka nadczynnoœci przytarczyc

Nadczynnoœæ przytarczyc w potwierdzonych zespo³ach
MEN 2 jest rzadko powodem postêpowania diagnostyczne-
go, poniewa¿ ujawnia siê na tyle póŸno, ¿e u wiêkszoœci pa-
cjentów zespó³ zosta³ wczeœniej rozpoznany na podstawie
diagnostyki narz¹dowej tarczycy, nadnerczy albo genetycz-
nej. Jeœli jednak zachodzi podejrzenie tej choroby, opiera-
my siê na wynikach badañ biochemicznych: oznaczeniach
poziomów wapnia, poziomu parathormonu i wynikach ba-
dañ obrazowych takich jak: scyntygrafia 99mTc MIBI, scynty-
grafia subtrakcyjna czy badanie USG szyi [11]. 

Leczenie zespo³ów MEN 2. 
Tyroidektomie profilaktyczne

Nieznane s¹ metody leczenia przyczynowego tych ze-
spo³ów ani ¿adna metoda zachowawczego zapobiegania
nowotworom na pod³o¿u mutacji protoonkogenu RET. Miej-
sce, czyli kodon mutacji determinuje wariant zespo³u, prze-
bieg kliniczny, a zw³aszcza czas wyst¹pienia inwazyjnego
raka tarczycy [12]. Ze wzglêdu na rzadkoœæ wystêpowania
tych zespo³ów konieczne s¹ wieloletnie i wielooœrodkowe
obserwacje, poniewa¿ wiêkszoœæ oœrodków dysponuje nie-
licznymi grupami chorych. Stosowane wspó³czeœnie meto-
dy lecznicze oparte s¹ na operacyjnej eliminacji narz¹dów
nara¿onych na proces nowotworowy. Miar¹ postêpu w tej
dziedzinie jest wypracowanie schematów postêpowania,
które maj¹ na celu najwczeœniejsze wykrycie i wyelimino-
wanie nowotworu w stadium przedinwazyjnym. 

W ostatnich latach pojawi³ siê termin operacji profilak-
tycznych w odniesieniu do leczenia raka rdzeniastego tar-
czycy w przebiegu zespo³ów MEN 2 [13]. W takiej sytuacji
klinicznej, maj¹c jednoznacznie potwierdzon¹ przez 2 nie-
zale¿ne oœrodki mutacjê genu RET, nale¿y wyci¹æ tarczycê,
niezale¿nie od zmian histopatologicznych w niej wystêpu-
j¹cych [14]. Najskuteczniejsze s¹ zabiegi wykonane na nie-
zmienionym gruczole lub tylko z przerostem komórek C tar-
czycy. Bardzo istotny jest termin wykonywania takich za-
biegów. Podkreœla siê, ¿e w zespole MEN 2A zabiegi mog¹
byæ wykonane póŸniej ze wzglêdu na póŸniejsze nowotwo-
rzenie, ani¿eli w zespole MEN 2B, kiedy zaleca siê operacje
ju¿ w 5. –7. mies. ¿ycia dziecka. Zalecanym wiekiem do ope-
racji tarczycy w zespole MEN 2A jest 2. –4. rok ¿ycia, w za-
le¿noœci od lokalizacji zmutowanego kodonu [15]. Pomimo
tak wczesnych interwencji chirurgicznych nie osi¹gniêto 100
proc. skutecznoœci leczenia raków tarczycy w fazie przedin-
wazyjnej. 

Leczenie operacyjne pozosta³ych nara¿onych narz¹dów
ukierunkowane jest na konkretny organ i w takiej kolejno-
œci zostanie omówione. W odniesieniu do innych ni¿ rak tar-
czycy elementów zespo³ów nie stosuje siê operacji profi-
laktycznych. 

Leczenie operacyjne raka rdzeniastego tarczycy

Rak rdzeniasty, który jest najpowa¿niejszym i najwcze-
œniej pojawiaj¹cym siê przejawem zespo³u MEN 2, jest tak-
¿e najtrudniejszy do leczenia. Chorych z MEN 2 i rakiem tar-
czycy na jego pod³o¿u mo¿na podzieliæ na 2 podstawowe
grupy. Pierwsza z nich to grupa chorych objawowych z in-
wazyjnym rakiem, a wiêc s¹ to pacjenci z nierozpoznanym
zespo³em MEN 2. U nich diagnostyka genetyczna zostaje
wdro¿ona dopiero po rozpoznaniu raka i pierwszych pró-
bach jego leczenia. W tej grupie leczenie raka tarczycy nie
ró¿ni siê w istotny sposób od postêpowania z tym typem
nowotworu, bez jednoznacznie okreœlonego pod³o¿a gene-
tycznego. Rak rdzeniasty tarczycy pozostaje do chwili obec-
nej nieuleczalny metodami innymi ni¿ operacyjne, ponie-
wa¿ nie wychwytuje jodu radioaktywnego i nie jest wra¿li-
wy na ¿aden dotychczas zastosowany protokó³
chemioterapii [16]. Progresja tego raka nie zale¿y od supre-
sji farmakologicznej TSH. Do dnia dzisiejszego trwaj¹ ba-
dania nad skutecznoœci¹ ró¿nych wariantów thyroidekto-
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mii po³¹czonej z elektywn¹ b¹dŸ selektywn¹ lymphadenec-
tomi¹ wêz³ów ch³onnych szyi. Kontrowersje dotycz¹ zakre-
su wyciêcia wêz³ów podczas zabiegu pierwotnego usuniê-
cia gruczo³u, a tak¿e podczas wcale nierzadkich reoperacji
z powodu miejscowego nawrotu choroby. Zakres zabiegu
operacyjnego zale¿y od stopnia zaawansowania pierwot-
nej choroby. W tzw. zabiegach profilaktycznych, kiedy ope-
ruje siê tarczycê z przerostem komórek C, czyli faktycznie
stan przedrakowy, nie zaleca siê lymphadenectomii szyi. Je-
œli natomiast mamy do czynienia z inwazyjnym rakiem rdze-
niastym, zalecana jest obustronna lymphadenectomia prze-
dzia³u œrodkowego szyi i jednoimienna boczna przedzia³u
bocznego szyi [17]. Kiedy rakowi rdzeniastemu towarzysz¹
przerzuty do okolicznych wêz³ów ch³onnych lub przerzuty
odleg³e, zaleca siê wyciêcie wêz³ów ch³onnych przedzia³u
centralnego, obu przedzia³ów bocznych szyi oraz wêz³ów
górnego œródpiersia. Nie ma natomiast sporów co do za-
kresu wyciêcia tarczycy, zaleca siê ca³kowite usuniêcie cho-
rego gruczo³u. 

Leczenie operacyjne guzów chromoch³onnych

Leczenie operacyjne guzów chromoch³onnych nie stwa-
rza takich kontrowersji, jak leczenie raków tarczycy towa-
rzysz¹cych zespo³om MEN 2. Guzy te rzadko s¹ z³oœliwe,
wiêc zabiegi w znacznej wiêkszoœci dotycz¹ tylko dotkniê-
tego narz¹du i nie wymagaj¹ rozszerzenia zakresu opera-
cji. Nie stosuje siê tak¿e operacji profilaktycznych nadner-
czy ze wzglêdu na fakt, ¿e tylko 50 proc. chorych z zespo-
³em MEN 2 zachoruje na guz chromoch³onny. Dotychczas
zakres wyciêcia nadnercza by³ ustalony i obejmowa³ ca³y
gruczo³, nierzadko obustronnie, co wi¹¿e siê z trwa³ym oka-
leczeniem chorych ze wzglêdu na koniecznoœæ sta³ej sub-
stytucji glukokortykoidów, która nie w pe³ni chroni chorych
przed prze³omem nadnerczowym w sytuacji stresu choro-
bowego [18]. Ostatnie lata przynosz¹ szereg nowych pomy-
s³ów na rozwi¹zanie tego problemu. Pojawi³y siê analizy
skutecznoœci leczenia poprzez usuwanie samych guzów
nadnercza metodami wy³uszczenia zmiany z pozostawie-
niem tkanki korowej [19]. Metoda ta wydaje siê obiecuj¹-
ca, gdy¿ u wiêkszoœci chorych pozostawiona kora nadner-
czy pozostaje czynna i zapobiega niedoborom hormonów.
Pozostaje jednak problem nawrotów miejscowych, które s¹
opisywane. Na razie ich czêstoœæ jest oceniana na kilka pro-
cent, ale ostateczna weryfikacja metody nast¹pi dopiero po
wielu latach obserwacji i skumulowaniu odpowiedniej licz-
by chorych do analizy statystycznej. 

Kolejn¹ nowoœci¹ s¹ autologiczne przeszczepy tkanki ko-
rowej nadnercza w miejsca ektopowe. Skutecznoœci tej me-
tody jest dopiero analizowana [20]. 

Od wielu lat mo¿liwe jest leczenie operacyjne nadnerczy
metod¹ laparoskopow¹. Dostêp laparoskopowy mo¿na uzy-
skaæ przezotrzewnowo, ca³kowicie pozaotrzewnowo lub
w sposób ³¹czony. Wszystkie te metody maj¹ zwolenników
i przeciwników. Wydaje siê jednak, ¿e we wspó³czesnej chi-
rurgii dostêp laparoskopowy do nadnerczy bêdzie metod¹
z wyboru. Stwarza ona tak¿e mo¿liwoœci leczenia guzów
z pozostawieniem tkanki korowej in situ, pozwala te¿ na
równoczesne wyciêcie obu nadnerczy, jeœli zmiany s¹ syn-
chroniczne [21]. 

Leczenie operacyjne nadczynnoœci przytarczyc

W zespole MEN 2B nadczynnoœæ przytarczyc nie wystê-
puje. W zespole MEN 2A natomiast jest elementem najrza-
dziej wystêpuj¹cym, bo tylko u 30 proc. chorych dotkniê-
tych mutacj¹. Leczenie operacyjne dostarcza jednak istot-
nych problemów, poniewa¿ pomimo braku histologicznej
z³oœliwoœci tych zmian nie wszystkie zabiegi prowadz¹ do
wyleczenia. Winê za to ponosz¹ trudnoœci w lokalizacji przy-
tarczyc zarówno przed, jak i w trakcie operacji. Mo¿liwe jest
tak¿e ektopowe po³o¿enie gruczo³ów w górnym œródpier-
siu. Zakres zabiegu operacyjnego na przytarczycach jest ró¿-
ny, w zale¿noœci od oœrodka operuj¹cego. Mo¿liwe s¹ 3 wa-
rianty postêpowania: ca³kowite wyciêcie przytarczyc (para-

thyroidectomia totalis), wyciêcie 3 i pó³ przytarczycy
(parathyroidectomia subtotalis), wyciêcie tylko makrosko-
powo zmienionych gruczolakowato przytarczyc. Wszystkie
metody maj¹ zalety i wady, poniewa¿ albo wprowadzaj¹
chorego w przewlek³¹ niedoczynnoœæ, albo pozostawiaj¹ ry-
zyko wczesnego lub póŸnego nawrotu choroby [22]. Obec-
nie ca³kowite wyciêcie przytarczyc po³¹czone jest z auto-
transplantacj¹ 1–2 gruczo³ów do miêœni przedramienia nie-
dominuj¹cej koñczyny górnej. Podobn¹ doktrynê stosuje
siê w trakcie operacji profilaktycznych, kiedy razem z tar-
czyc¹ usuwane s¹ niezmienione przytarczyce [23]. W takiej
sytuacji wszczepia siê je do miêœni przedramienia rêki nie-
dominuj¹cej w zespole MEN 2A lub do miêœnia mostkowo-
-sutkowo-obojczykowego w zespole MEN 2B. Efekty lecze-
nia chirurgicznego tego elementu zespo³u s¹ dobre, choæ
dalekie od idea³u, poniewa¿ nie wszystkie przeszczepy po-
dejmuj¹ produkcjê parathormonu, która zabezpiecza pa-
cjenta przed niedoczynnoœci¹. Analogiczne postêpowanie
zaleca siê jest wtedy, gdy tarczyca jest operowana z powo-
du raka rdzeniastego, kiedy konieczna jest lymphadenec-
tomia szyi. Mo¿liwe jest tak¿e pozostawienie gruczo³ów in
situ na szyi w trakcie operacji tarczycy po precyzyjnym ich
odpreparowaniu od tarczycy. Takie postêpowanie zmniej-
sza ryzyko trwa³ej niedoczynnoœci [22]. 

Wspó³istniej¹ce elementy zespo³u. 
Taktyka chirurgiczna

Osobnym problemem leczniczym jest taktyka postêpo-
wania chirurgicznego u chorych, u których stwierdza siê
równoczeœnie wiêcej ni¿ jeden element zespo³u. Najczêœciej
wspó³istniej¹ rak rdzeniasty i guz chromoch³onny. Nale¿y
podkreœliæ, ¿e guz chromoch³onny, nawet niemy hormonal-
nie, ma zawsze pierwszeñstwo leczenia ze wzglêdu na ry-
zyko powik³añ œmiertelnych. Ka¿dy chory podejrzany o ze-
spó³ MEN 2, u którego stwierdza siê inwazyjnego raka tar-
czycy, musi przejœæ weryfikacjê biochemiczn¹ i obrazow¹
w poszukiwaniu zmian w nadnerczach. W przypadku po-
twierdzenia konieczne jest leczenie nadnerczy w pierwszej
kolejnoœci [24, 25]. 

Kolejnym problemem jest postêpowanie z przytarczyca-
mi w trakcie thyroidektomii. Wiêkszoœæ autorów sk³ania siê
do zastosowania metody opisanej powy¿ej, tzn. wyciêcia
i wszczepienia ich w miêsieñ szkieletowy w ektopowej lo-
kalizacji. S¹ jednak pojedyncze publikacje podkreœlaj¹ce
wy¿szoœæ metody polegaj¹cej na dok³adnym odpreparowa-
niu przytarczyc od tarczycy i pozostawienie ich w miejscu
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anatomicznym. Metoda ta pozwala na zminimalizowanie
ryzyka pooperacyjnej niedoczynnoœci, ale roœnie ryzyko po-
jawienia siê nadczynnoœci w odleg³ym czasie po operacji
i tym samym czêœæ chorych nara¿ona jest na ryzyko powtór-
nej operacji na szyi. 

Podsumowuj¹c, nale¿y podkreœliæ sta³y postêp w zakre-
sie diagnostyki, poprawy wyników leczenia, które staje siê
coraz mniej inwazyjne i bezpieczniejsze dla pacjentów. Mi-
lowym krokiem w rozwoju nauk medycznych jest tak jedno-
znaczne i precyzyjne okreœlenie roli genów i punktowych mu-
tacji dotycz¹cych pojedynczych kodonów, które spowoduj¹
istotne nastêpstwa zdrowotne u dotkniêtych nimi ludzi. Mo¿-
na stwierdziæ, ¿e zespo³y MEN 2 s¹ modelowym przyk³adem
nowotworów narz¹dowych rozwijaj¹cych siê na pod³o¿u mu-
tacji genu RET, w zwi¹zku z czym ca³y czas budz¹ zaintere-
sowanie i s¹ obiektem intensywnych badañ i analiz. 
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