OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Familyal Adenomat6z Polipozis: U¢ Karde sin Sunumu

FAMILIAL ADENOMATOUS POLYPOSIS: REPORT OF THREE MALE SIBLINGS
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Ozet

Familyal adenomat6z polipozis (FAP), gastrointedtisistemi
herhangi bir yerinde gakbilen, ancak 6zellikle kolon ve rektun
¢cok sayida adenomat®z poliplerin bulunmasi ile lki&réze, otozom:
dominant gegi gdsteren bir semdmdur. Hiicre bllyiime hizini kont
eden dnemli bir gen olan adenomat®z polipozis kolitormal fonk-
siyonunun engellengi bir genetik mtiasyon sonucunda aiur. Kolor
polipleri geng yalarda kanserlgbilirse de bu durum genellikle 2(
ve 30'lu yalarda ortaya ¢ikar. Kirk wandan énce, hemen tim ted
edilmemi hastalarda kolon kanseri gafi

Bu calsmada klingimizde FAP tanili ve 2'sinde kolorektal kan-

ser, dgerinde ise intramukozal kanser ggiis olan 3 kardge uygula-
nan cerrahi yaklamlarimizi sunmak amacglandi.

Anahtar Kelimeler: Adenomat6z polipozis koli; kolorektal kanser;
restoratif prokblektomi
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Abstract

Familial adenomatous polyposis (FAP) is an auto$ainani-
nant syndrome, where polyps develop throughoutgderointestin:
tract, particularly the colon and threctum. It is due to a gene
mutation that interferes with the normal functioh adenomatot
poliposis coli, an important gene that controlsridie of cells growth
Although colon polyps may become canceralusing the teenag
years, this happens more commonly in the secondhardidecades
By age 40, almost all areated patients will have developed c¢
cancer.

We aimed to present our surgical approach towanasl@ sib-
lings, 2 of which had developed colorectal caneed one had intra-
mucosal cancer with the diagnosis of FAP.

Key Words: Adenomatous polyposis coli; colorectal neoplasms;
proctocolectomy, restorative

AP, gastrointestinal sistemde 0zellikle lignite gelitigi bildiriimekte ise de nadiren 11-12
kolon ve rektumda ¢ok sayida adenomatdz yaglarindaki ¢ocuklarda da kolorektal kanser ge-
poliplerin bulunmasi ile karakterize, oto- listigi bildirimektedir** Hastalara profilaktik

zomal dominant gegigdsteren bir sendromd_ir.

kolorektal rezeksiyon uygulanmgdtakdirde kan-

Bu sendromdan sorumlu adenomattz polipozisserleme riski %100°dur:*

koli (APC) geni, 5. kromozomun uzun kolunda

(5q21-22) lokalizedi:®> Bu geni taiyan bireyler

Bu calgmada klingimizde FAP tanih ve
2'sinde invaziv kolorektal kanser, gdirinde ise

genellikle puberteye kadar asemptomatiktir ve buintramukozal kanser gefhis olan 3 kardge uygu-

donemde polipler ortaya c¢ikmaya slza. Geng
serilerde kolorektal poliplerin siigh ve biyolojik
davrangina bal olarak 30 ve 40’ ygarda ma-
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lanan cerrahi yaklamlarimizi sunmak amaclan-
mistir.

Olgu Sunumu

Kirk bir yasindaki erkek hasta 2 yildan beri
devam eden karingasi yakinmalarina son ayda
karinda sislik, gaz-gayta cikaramama ve rektal
kanamasikayetleri eklenmesi tzerine polikligt
mize bgvurdu. Rektal tgede linea dentata seviye-
sinde timoral kitle palpe edildi. Hastaya yapilan
kolonoskopik incelemede sol kolon ve rektumda
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multipl polipler ve distal rektumda pasaja kismen
izin veren polipoid timoral kitle tespit edildi. Ki
leden alinan biyopsi tubllovilléz adenom ve
adenokarsinom olarak rapor edildi. Bilgisayarl
batin tomografisinde rektumda ileri derecede duvar
kalinlssmasi ve serozaya uzanan kitlesel lezyon
goruldu. Hastanin dykusinde babasinin hastaliksi:
oldugu; annesi, her iki dayisi ve teyzesinin FAP ve
kolon kanseri nedeniyle ameliyat offluve ameli-
yattan 2 yil sonra eksitus olduklari, teyzesiniziki
nin ise yine FAP nedeniyle & bir merkezde
ameliyat edildsi ve halen sg oldugu &grenildi.
Hastanin 28 ve 33 yarinda 2 erkek kargmin Resim 1. Total proktokolektomi uygulanan olguda di
oldugu &grenildi ve tetkik edilmek Gizere poliklini-  rektum timorii ve kolon mukozasindaki polipler.

gimize bagvurmasi Onerildi. Hastanin ameliyat

oncesi yapilan (st gastrointestinal endoskopisi

normal olarak dgerlendirildi. Hastaya uygulanan
laparotomide distal rektumda timdral kitle ve sol
kolonu dolduran multip! polipler palpe edildi. Ka-
raciger 7. segmentte 1 adet metastaz saptandi. Has
taya total proktokolektomi ve ug ileostomi uygu-
landi, 3 ayhk adjuvan kemo-radyoterapi sonrasi
karacger metastazina segmenter rezeksiyon uygu-
landi.  Patolojik inceleme, kolonda multipl
tibulovilléz adenomlar ve rektumda adenokarsi-
nom, karagierde ise adenokarsinom metastazi
olarak rapor edildi. Postoperatif dénemi sorunsuz
gecen hasta, adjuvan kemoterapi sonrasi yakir
takibe alindi. Resim 1'de total proktokolektomi

. L Resim 2.Sigmoid kolon tiim&ri olan olgudaki rektum ve

mukozasindaki polipler gorilmektedir.

Ameliyattan 1 ay sonra polikligimize bagvu-
ran ortanca karda, karin &ris1 ve zaman zaman
ishal, son 5 aydir kanli galama sikayeti oldugu, tibulovilloz adenom olarak rapor edildi. Her iki
kiiciik kardgin ise herhangi bir yakinmasi olmgdi  hastaya 3 gin arayla cerrahi gim uygulandi. Ku-
ogrenildi. Her iki olguya fizik muayenede rektumda GUk kardge rektumda birka¢ adet milimetrik polip
po|ip|er saptanmasi Uzerine k0|onoskopi ve gastro_tespit edilmesi Uzerine restoratif proktokolektomi
duodenoskopi uygulandi. Gastroduodenos-kopik(RPK) ve ileo-anal ppanastomoz (J g ortanca
incelemeler her iki olguda da normal olaralgete  kardae ise sigmoid kolonda serozaynas ve pasa-
lendirildi. Ortanca kardin kolonoskopik tetkikinde ~ ja kismen izin veren timoral kitleyle birlikte liae
kolonda 3-6 mm capinda multipl poliplerin oy~ dentataya kadar tim rektumda multipl polipler
ayrica sigmoid kolonda polipoid tiimoral kitlenin Saptanmasi Gzerine total proktokolektomi ve ug
oldugu goriildi. Yapilan biyopsi tiibiilovilliz ade- ileostomi uygulandi. Her iki hastanin postoperatif
nom ve adenokarsinom olarak rapor edildi. Kiiciik donemi olgan seyretti. Ortanca kare rezeksiyon
kardate ise kolonda multipl milimetrik polipler ~Materyalinin patolojik incelemesinde kolonda tlib-
tespit edildi ve endoskopik biyopsi materyali iggey ~ lovilloz adenomlar ve sigmoid kolonda adeno-
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karsinom, kicuk kargen ise tUbulovilloz adenom sinde sol kolondaki  poliplerden  birinde
ve 1 cm caph poliplerin birinde intramukozal intramukozal karsinom tespit edildi.

karsinom saptandi. Resim 2’de, ortanca kgete FAP'da kolon ve rektum mukozasisohda;
sigmoid kolon timord, rektum ve anal kanal muko- mige, duodenum, ampulla vateri ve ileumda da
zasindaki multipl polipler gorilmektedir. poliplerin gériilebildgi bildirilmektedir > Bulow
ve ark., FAP’li olgularda mide fundus poliplerini
Tartisma olgularin %52-88’inde, duodenal polipleri ise

Kolorektal kanser, gengien lyi ortaya kon-  9464-84'sinde gérduklerini bildirmektedirl&rMi-
mus malignitelerden bII’ISIC!II’. Kolorektal kanserle- de fundus polipleri iyi huylu hamartomatoz polipler
fin %390 dan fazlasinin bir adenomdanslagip,  olup genelde malign dejenerasyon gostermez, ancak
belll's.ureglerden sonra invaziv kansgamasina  gptral polipler premaligndir. Duodenum  ve
geldigi 1(24denom-.karsmom agdkhigi) ortaya kon-  periampuller bolgede papilla cevresindeki polipleri
mustur.”*" Herediter kolorektal kanser sendromlari 4o malign dejenerasyon riski fazladir. Mide ve
siklikla erken yslarda ortaya cikan ve otozomal g qdenal polipler genellikle asemptomatiktir, be-
dommant ges! go;tergn maligniteler olup, FAP ve lirti verdiklerinde ise ¢8u kez ilerlemg kanser s6z
herediter non-polipozis kolorektal kanser sendro- konusudur. Jejunum ve ileumda gorillen adeno-
mu gibi 2 major tipi vardir. Tum kolorektal kanser- mat6z poliplerin genelde maligstee ailimi yok-
lerin %3'Untn FAP nedeniyle geligi bildirilmek- tur.*® FAP’li hastalarda kolorektal kanserlegidr

. 2 .
tedir.” Gocuklarda olsan kolorektal kanserler 9 da tiroid, karagier, safra kesesi ve safra yollari,

nelde ileri evrede gorulmekte ve daha kotu seyir .
gostermektedif. pankr§§§ v.e“adr('angl. tumorle'rTln normalden daha
sik goruldigl bildirilmektedir” Bu olgularda
Geng hastalarda Hangicta az olan polip sa- ojorektal kanserlerden sonra, en sik gérilen
yisi, ilerleyen yillarda suratle artarak tim kolo®  mgjignitenin duodenum periampuller kanserleri
rekum mukozasini kaplar. Otuzlugiada kadar g5, pildirilmektedir*® Galsmamizda 3 hasta-

sz!erce, hgttalgk‘)inl.erce polipin ortaya %l“f" miza yapilan Ust gastrointestinal sistem endoskopi-
bildirmektedirler- Bir hastada kolonda 100’den sinde polip ve maligniteye rastlaniimad.

fazla adenomat6z polip saptanmasi tani icin yeterli

kabul edilmektedif:* Molekler tani ise, belirtileri Hastalar kanli dkilama, ishal, karin gusi,
olmayan aile bireylerinde APC geninde mutasyon Zayiflama, kilo kaybi gibi semptomlarla ke
saptanmastyla konmaktadit. Aileye molekiler ~ basvururlar. Aile Gykisi olan bireylerin tarama
genetik analizi yapilmasi 6nerildi, ancak bu analiz Programlarinda FAP tanisi yakik 22 yaina ka-

teknik ve yiiksek maliyet nedeniyle yapilamadi. ~ dar konmy olur, oysa semptomlar glwgunda
tani konma ya yaklsgik 38'dir. Bu da tarama

programlarinin énemini vurgulamaktadiHasta-
larin birinci derece yakinlarinda olgular asemp-
tedir. Debinski ve ark. kolorektal mukozada tomatik dahi olsalar mutlaka tetkik edilmeli, kli-

1000'den fazla polipin oldiu olgularda kolorektal NIk bulgusu vesikayeti olmayan risk tayan aile
kanserlerin 2.3 kat daha sik goriiging bildir- ~ Pireyleri 10-12 yslarinda tarama programina
mektedirler’ Polipler histopatolojik olarak tiibaler, alinmalidir. Polipler kalin barsakta eit dagildi-
tiibtilovilloz veya villoz adenom tipinde, sapl veya g{nfgy, taramada  proktosigmoidoskopi  yeterli-
sapsiz olabilirler. Adenomatdz poliplerden 10-15 dir.”>" FAP’lI hastalari saptamak icin non-
yil icinde kolorektal kanser getigi ve daha cok invaziv, ucuz bir tarama testi olarak oftalmolojik
sol kolon ve rektumda yesien gosterdgi bildiril- muayene onerilmekte ve bunlarda retinal pigment
mektedir*?* Calsmamizda ameliyat 6ncesi 3 kar- epitelinin konjenital hipertrofisi aranmaktadir. Bu
desin 2’sinde kolorektal kanser saptandi. Kugciik hastalarda fundus lezyonlari glondan hemen
kardein ise RPK materyalinin patolojik inceleme- sonra ortaya ¢ikmaktadir.

FAP’lI olgularda polipler, genellikle 1 cm’den
kiiclik captadif.Poliplerin cap ve sayisinin, kanser
gelisimi ve yayillimiyla bglantili oldugu bilinmek-
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Bir non-steroid antiinflamatuar ila¢ olan Su-
lindac, siklooksijenaz enzimi inhibisyonuyla polip
sayisini ve buyukgiind azalttg, ama adenomattz
degisikliklerin gelismesini ve adenom-karsinom
ardsikigini bozmadii bildirilmektedir>’ FAP’lI
olgularda tek tedawansi cerrahidir ve profilaktik
cerrahi 20 yaindan 6nce yapimaldir. RPK ile
ileal po-anal anastomoz iIRAA) ya da total
proktokolektomi ile kalici ileostomi ve rektumun
yerinde birakildii total kolektomi, rektal

edilebilir. Rektumun  yerinde  birakiimasi
defekasyon ve cinsel yam kalitesi acisindan en
onemli avantajidi®.’ Ancak bu olgulariRA’dan
sonra ve Sulindac tedavisi altinda, yakin takibe
alinmalidirlart  Postoperatif dénemde olgularin
cogunda rektumda cok sayida polip ve %12-43
oraninda metakron kanser g#fii bildirilmesi
nedeniyle, giderek daha az tercih edilen bir yéntem
olmaktadir®® Laparoskopik proktokolektomi ve
ileostomi, ilk olarak Peters tarafindan 1992 yi#nd

mukozektomi ve endo-anal ileorektal anastomoz ulseratif kolitli 1 olguya uyguladiktan sonra, gide

(iRA) tercih edilen bglica cerrahi gigimlerdir.!
Ameliyat tipinin secimini hasta ve hekim taetrak
birlikte kararlagtirmalidir. Seckin tedavi total
proktokolektomi  ve IPAAdir.**’ Béylece
kolorektal kanser geline riski ortadan kaldirihr ve
normale yakin gkilama klevleri korunur.ilk ola-
rak 1978'de ulseratif kolitin cerrahi tedavisinde
Parks ve Nicholls tarafindan bildirilen RPK ve
IPAA yontemi ilerleyen yillarda FAP cerrahisinde
de bircok merkez tarafindan kabul goktiii.®
IPAA, gunimiizde en sik tercih edilen ameliyat
olmasina rgmen cerrahi teknikle ilgili ve koruyu-
cu bir ileostominin gereklifii konusunda tagma-
lar devam etmektedir. Fazio ve arlPAA ameli-
yatlarinda olabilecek anastomoz kgcae sonra-
sinda pelvik sepsis ya da giein yiksek
morbidite ve mortalitesinin koruyucu ileostomi ile
minimale indirilebilir oldiunu velPAA ameliyat-
larina %80 siklikla gecici ileostomi ilave ettikilar
bildirmektedirler? Biz de RPK velPAA uyguladi-
gimiz olgularda koruyucu ileostomi uygulamakta-

yiz.

Total proktokolektomi ve kalici ileostomi a-
meliyati ise gunimizde, ancak distal rektum ti-
morlerinde, distal rektuma dek yayillan multipl
polipler ve fekal inkontinans vaginda tercih e-
dilmektedir"® Calsmamizda FAP’lI 1 olguda
distal rektum timord, @erinde ise linea dentataya
dek uzanan multipl polipler saptagdiicin total
proktokolektomi ve ileostomi ameliyati tercih edil-
di. Rektumda poliplerin bulunmamasi ya da az

sayida olmasi ve hastanin dmir boyu takipte kala-

caginin bilincinde olmasi durumunda total kolek-
tomi, rektal mukozektomi ve endo-ari&A tercih
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rek artan sayida ileri laparoskopi uygulayan mer-
kezlerin tercihi olmaya #amistir.*

Sonug olarak FAP, erken tani konup tedavi e-
dilmediginde kanserigme orani %100 olan bir
hastaliktir. Aile 6ykusi olan bireyler yakin izleend
tutulmal, periyodik rektosigmoidoskopik inceleme
yapiimali ve malignite galmeden gerekli cerrahi
tedavisi uygulanmahdir.
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