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Supplementary table 1: Review of studies on cluster 2-related PPGL  

RET  

Author, year of publication 

(Ref.) 

Total cases Malignant PPGL Prevalence  

Van Heerden et al, 1990 (1) 9 0 - 

Vasen et al, 1992 (2) 8 0 - 

Laimore et al, 1993 (3) 58 0 - 

Casanova et al, 1993 (4) 100 3 3% 

Bonnin et al, 1994(5) 10 1 10% 

Proye et al, 1994(6) 41 2 4.9% 

Modigliani et al, 1995 (7) 300 12 4% 

Eng et al, 1995(8) 5 0 - 

Lee et al, 1996 (9) 12 0 - 

Gagner et al, 1996(10) 8 2 25% 

Iihara et al, 1997(11) 132 2 1.5% 

Masmiquel et al, 1997(12) 5 2 40% 

Pomares et al, 1998(13) 23 0 - 

De Graaf et al, 2000(14) 17 0 - 

Inabnet et al, 2000(15) 15 1 6.7% 

Nguyen et al, 2001 (16) 14 0 - 

Burnt et al, 2002(17) 19 0 - 

Yip et al, 2004 (18) 46 0 - 

Patocs et al, 2004(19) 7 0 - 

Asari et al, 2006(20) 17 0 - 

Zhou et al, 2007(21) 30 5 16.7% 

Rodriguez et al, 2008 (22) 54 0 - 

Mannelli et al, 2009(23) 27 0 - 

Frank-Raue et al, 2011 (24) 54 0 - 

Iacobone et al, 2011(25) 4 0 - 

Scholten et al, 2011(26) 61 0 - 

Qi et al, 2012(27) 21 0 - 

Machens et al, 2013(28) 84 1 1.2% 

Thosani et al, 2013 (29) 85 0 - 

Imai et al, 2013 (30) 212 2 0.94% 

Castinetti et al, 2014 (31) 563 2 0.35% 

Korpershoek et al, 2014(32) 18 0 - 

Crona et al, 2014(33) 13 1 7.7% 

Ferreira et al, 2014(34) 14 0 - 

Lee et al, 2015(35) 7 1 1.2% 

Lang et al, 2015(36) 67 2 3.0% 



Zhao et al, 2015(37) 8 0 - 

Rajan et al, 2016 (38) 17 0 - 

Puar et al, 2016(39) 8 0 - 

Kotecka-Blicharz et al, 

2016(40) 

41 1 2.4% 

Mucha et al, 2017 (41) 85 0 - 

Sriphrapradang et al, 

2017(42) 

5 0 - 

Pamporaki et al,2017(43) 46 2 4.3% 

Sbardella et al, 2018 (44) 6 1 0.17% 

Stenman et al, 2018 (45) 10 0 - 

Makri et al, 2019 (46) 8 0 - 

Castinetti at al, 2019 (47) 153 4 2.6% 

Kittah et al, 2020 (48) 49 2 4.1% 

Ma et al, 2020(49) 12 1 8.3% 

Our center 23 2 8.7% 

Total 2631 52 2% 

 

NF1 

Patocs et al, 2004(19) 4 0 - 

Amar et al, 2005 (50) 13 1 7.8% 

Bausch et al, 2006 (51) 25 3 12% 

Mannelli et al, 2009(23) 11 0 - 

Zinnamosca et al, 2011 (52) 7 0 - 

Iacobone et al, 2011(24) 4 0 - 

Scholten et al, 2011(26) 22 0 - 

Shinall et al, 2014 (53) 6 0 - 

Kepenekian et al, 2016 (54) 12 0 - 

Puar et al, 2016(39) 4 0 - 

Moramarco et al, 2017 (55) 9 0 - 

Gruber et al, 2017 (56) 41 2 4.9% 

Pamporaki et al,2017(43) 19 1 5.2% 

Sbardella et al, 2018 (44) 6 0 - 

Petr et al, 2018 (57) 17 2 11.8% 

Sharefi et al, 2019 (58) 27 2 7.4% 

Kittah et al, 2020 (48) 8 0 - 

Our center 5 1 20% 



Total 240 12 5% 

 

TMEM127 

Qin et al, 2010 (59) 16 0 - 

Yao et al, 2010 (60) 20 1 5% 

Neumann et al, 2011 (61) 2 0 - 

Takeichi et al, 2012 (62) 2 0 - 

Abermil et al, 2012 (63) 6 0 - 

Lefebvre et al, 2012(64) 5 2 40% 

Toledo et al, 2015 (65) 11 0 - 

Patocs et al, 2016(66) 3 0 - 

Bausch et al, 2017 (67) 29 3 10.3% 

Eijkelenkamp et al, 2018 

(68) 

2 0 - 

Armaiz-Pena et al, 2021 (69) 30 0 - 

Total 126 6 4.8% 

 

MAX 

Comino-Méndez et al, 2011 

(70) 

12 3 25% 

Burnichon et al, 2012 (71) 23 2 8.7% 

Korpershoek et al, 2016 (72) 3 1 33% 

Bausch et al, 2017 (67) 11 0 - 

Daly et al, 2018 (73) 3 1 33% 

Ma et al, 2020(49) 6 2 33.3% 

Seabrooke et al, 2021 (74) 8 2 25% 

Total 66 11 16.7% 
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