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Quel estle devenir des patients porteurs de Néoplasie Endocrinienne Multiple de type 2B ? -

Etude rétrospective des réseaux francais (groupe des tumeurs endocrines, RENATEN, TENGEN, TUTHYREF)
F Castinetti*2 (Pr), D. Drui® (Dr), M. Klein¢ (Pr), A. Tabarind (Pr), O. Chabre¢ (Pr), C. Do Cadf (Dr), S. Laboureaug (Dr),
L. Groussin® (Pr), L. Hergotti (Dr), D. Pruniet (Dr), R. Cohen* (Dr), E Borson-Chazot! (Pr), E. Baudin™ (Dr)
La NEM2B est théoriquement la forme la plus agressive de QMIT. Il s'agit d’une pathologie rare (prévalence < 1/500.000), de
transmission est autosomique dominante, avec majoritairement des cas de novo. En pratique, peu de données ont été publiées sur
cette forme de NEM de type 2. L'objectif de I’¢tude multicentrique internationale est de mieux comprendre I'histoire naturelle de la
mutation RET M918T, et nous présentons ici les résultats préliminaires a partir de 202 patients.
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/———|Devenir précis des patients et facteurs prédictifs du devenir ? |—\

PHEOCHROMOCYTO ME

Pénétrance ?
Agressivité ?

202 patients
168 cas index

196 patients avec thyroidectomie

SIGNES EXTRA-ENDOCRINIENS

Pénétrance ?
Signes diagnostiques précoces ?

20 Pays - 40 Centres
> 300 patients attendus

[1. CANCER MEDULLAIRE THYROIDIEN |

* 196 thyroidectomies, 6 non opérés
* 8 thyroidectomies avant ou a I'age de 1 an) (moyenne: 0,6 mois)
* 188 thyroidectomies aprés I'age de 1 an (moyenne 16ans)
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- Notre étude permet sur un large effectif de mieux caractériser la mutation M918T. o || Universty of Mihigan N. Shah_|[5. Damjanovic
- La thyroidectomie avant 'dge de 1 an est le traitement de référence. L ::e ':: — ,f's":et:arl | poogre
- Le devenirglobal des autres patients semble comparable a celui des patients porteurs Acf:‘c’:‘;x A i |_B Jarzab
de NEM2A (634), a I'exception d’une entrée plus précoce dansla maladie.




