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OZET

Amag: Familyal adenomat6z polipozis ¢ok sayida (>100)
premalign kolorektal adenomat6z polip ile karakterize
ve tumor supressor adenomatozis polipozis coli genindeki
mutasyonlar sonucu gelisir. Bu ¢calismadaki amacimiz
familyal adenomat6z polipozis nedeni ile ameliyet
ettigimiz hastalar1 analiz etmektir.

Yontemler: Klinigimizde 2002-2012 yillar1 arasinda
familyal adenomat6z polipozis nedeniyle ameliyat edilen
24 hastanin karekteristik 6zellikleri retrospektif olarak
kaydedildi.

Bulgular: Hastalarin kolonoskopi ve klinik bulgularina
gore 21’ine familyal adenomatoz polipozis, 3’line attenue
familyal adenomat6z polipozis tanist konuldu. Hastalarin
17’sine proktokolektomi+ileal pos anal anastomoz, 7’sine
total kolektom+ileo-rektal anastomoz yapildi. Ana
spesmenin patolojisi 15 hasta da adeno CA, 9 hastada
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ABSTRACT

Objective: Familial Adenomatous Polyposis is
characterized with multitudinous (>100) premalign
colorectal adenomatous polyps and tumor develops as
aresult of mutations in suppressor adenomatous polyposis
coli gene. Our objective in this study is to analyze patients
whom we operated for Familial Adenomatous Polyposis.
Methods: Characteristics of 24 patients operated for
Familial Adenomatous Polyposis in our clinic between
2002-2012 ane recorded retrospectively.

Results: According to colonoscopy results and clinical
findings 21 of the patients are diagnosed as Familial
Adenomatous Polyposis while 3 patients diagnosed as
Attenuated Familial Adenomatous Polyposis.
Proctocolectomi+ ileal posch anal anastomosis has been
applied to 17 of patients, while 7 patients has undergone
total colectomy+ ileo-rectal anastomosis. Pathology of
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benign olarak raporlandi. Yas dagilimina gore (20-30,
31-40, 41-50, >50 yas ) malignite oranlari sirastyla %50,
%40, %50, %88.9 olarak tespit edildi.

Sonug: Familyal adenomat6z polipozis’li hastalar ve
aileleri diizenli kayit altina alinmali ve yakin izlemde
tutulmali, peryodik kolonoskopi yapilmalidir. Bunun
sayesinde ozellikle geng yiiksek riskli kisilerde, erken
tan1 ve uygun proflaktik cerrahi kolorektal kanser
gelisimini azaltir.

Anahtar Kelimeler: Familyal adenomatéz polipozis,
Malignite, Sonuglar

Giris

Familyal adenomatoz polipozis (FAP) cok sayida (>100)
premalign kolorektal adenomatdz polip ile karakterize
ve tiimor siipressor adenomatozis polipozis coli (APC)
genindeki mutasyonlar sonucu geligir.! Attenue FAP
(AFAP), FAP hastalarinin bir alt gurubu olarak kabul
edilir ve bu hastalarda kolorektal adenom sayis1 daha
diistiktiir (< 100). FAP hastalarinin biiyiik cogunlugunun
ailesel kolorektal polip ve kanser 6ykiisii vardir, ancak
bunlarin %25-30’u “de novo” dur. Yani aile bireylerinde
FAP’in klinik ya da genetik bulgular1 yoktur.2:3
Semptomlar cocukluk ve adélesan doneminde, adenomlar
rektal kanama ve anemiye neden olacak kadar biiyiiylip
cogalincaya kadar nadirdir. Diger nonspesifik sikayetlerin
varlig1 6rnegin; barsak aligkanliginin degismesi, kabizlik
veya diyare, karin agrisi, palpabl karin kitleleri veya
geng hastalarda kilo kaybinin varlig1 gibi durumlarda
rektosigmoid muayene ve poliplerin FAP ag¢isindan
degerlendirilmesi gerekebilir.2# Bu hastalarda proflaktik
kolektominin, kolorektal kanser (KRK) geligimini
Onledigi ve prognuzu 6nemli Ol¢iide iyilestirdigi gecmis
yillarda gosterilmistir.>* Eger FAP’l bireylere proflaktik
kolektomi yapilmazsa, 50 yasindan 6nce hastalarin
neredeyse tamamina yakininda kolorektal kanser geligimi
kaginilmazdir. Be nedenle proflaktik kolektomi 10’Iu
yaslarin sonlarinda ve 20°li yaslarin baslarinda
yapilmalidir.>¢ Cerrahi i¢in 2 segenek vardir: kolektomi
ile beraber ileorektal anastomoz (IRA) ya da
proktokolektomi ile beraber ileal pos ve anal anastomoz
(IPAA).2 Cerrahi secenek planlanirken rektal adenom

the main specimen was reported as adeno CA in 15
patierts, and as benign in 9 patients. According to age
pattern (ranges) (20-30, 31-40, 41-50, >50 ages),
malignity ratios are determined as 50%, 40%, 50%,
88.9%, respectively.

Conclusion: Patients with familial adenomatous polyposis
and their families should be recorded regularly and kept
in close observation, and periodic colonoscopies should
be applied. With the help of this, early diagnosis and
suitable prophylactic surgery will decrease the
development of colorectal cancer especially in young
persons with high risk.

Key words: Familial Adenomatous Polyposis, Malignity,
Results

say1si, APC geninde mutasyonun yeri ve kadinlarda
dogurganlik gibi gesitli faktorler dikkate alinmalidir.67
Kolorektumun endoskopik takibi, mutasyon
tastyicilarinda ve risk altindaki aile bireylerinde 10-12
yaslarinda baglanarak 2 yil araliklarla yapilmasi tavsiye
edilmektedir. Cerrahi sonrasi rektumun veya ileal posun
endoskopik takibi yapilmalidir.®7 Bu c¢alismadaki
amacimiz son 10 yilda klinigimizde FAP nedeniyle
ameliyat edilen hastalarin analizini yapmaktir.

Gerec Ve Yontem

Caligmaya ocak 2002 - Eyliil 2012 tarihleri arasinda
Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi hastanesinde FAP tanis
konulup cerrahi uygulanan hastalar dahil edildi. FAP
tanist kolonoskopi bulgusu ve aile hikayesinin pozitifligi
ile konuldu. Hastalarin tiimiinde ameliyat oncesi
kolonoskopik biyopsiler caligildi. Bunun yaninda
ekstrakolonik yerlesim varligin ekarte etmek icin {ist
gastro-intestinal (GIS) sistem endoskopisi yapildi.
Metastaz taramasi i¢in hastalarin tiimiine abdominal
ultrasonografi (USG) yapildi. Hastalarin dosyalari
retrospektif olarak taranarak, yas, cinsiyet, biyopsi ve
ana spesmenin patoloji raporlari, metastaz varligi, timor
lokalizasyonu, uygulanan cerrahi prosediir, morbidite,
mortalite ve hastanede yatis siireleri kaydedildi. Cerrahi
prosediir 6ncesi hastalarin tiimiine barsak temizligi
uygulandi. Uygulanacak cerrahi yontem vakanin cerrahi
tarafindan belirlendi.
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Istatistiksel Analiz

Istatistiksel analiz SPSS for Windows 11,5 (SPSS
Inc.,Chicago, IL, USA) programi kullanilarak yapildi.
Verilerin degerlendirmesinde tanimlayici istatistikler
kullanildi. Verilerin dagiliminin saptanmasinda
Kolmogorov - Smirnov testi kullanildi. Gruplar arasi
nitel verilerin karsilastirilmasinda Ki-kare testi
kullanilirken, nicel verilerin karsilagtirilmasinda Mann
Whitney U testi kullanild: ve veriler ortalama + standart
sapma olarak verildi. P<0,05 istatistiksel olarak anlamli
kabul edildi.

Bulgular

Calismaya dahil edilen hastalarin 10’u (%41.7) erkek,
14’1 (%58.3) kadin, yas ortalamalar1 45.9£12.7 (20-66)
idi. Hastalarin kolonoskopi ve klinik bulgularina gére
21’ine FAP, 3’iine AFAP tanisi1 konuldu. Hastalarin tani
asamasinda yapilan kolonoskopik biyopsi sonug¢larinda
hastalarin 7’sinde tubuler adenom, 2’sinde adenomattz
polip, 2 hastada hiperplastik polip, 6 hastada tubulovilloz
adenom ve 7 hastada adenokarsinom tespit edildi.
Ust GIS endoskopisinde 3 hastada gastroduodenal polip
saptandi ve bunlara polipektomi yapildi. Bu poliplerin
patolojileri benign olarak raporlandi. Ust Abdominal
USG taramalarinda 4 hastada karacigerde birer odakta
metastaz saptandi. Ameliyat yontemi olarak hastalarin
17’sine (%70.8) IPAA, 7’sine (%29.2) IRA yapildi. Dort
olguya koruyucu ileostomi uygulandi. Ana spesmenin
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Grafik 1. Yas dagilimina gére malignite oranlari.
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patolojisi 15 (%54.2) hasta da adeno CA, 9 (%45.8)
hastada benign olarak raporlandi (tablo 1). Tiimoriin
yerlesim yeri tablo 1°de belirtildi. Karaciger metastazi
saptanan dort hastanin {igiine adjuvan tedavi sonrasi
metastazektomi uygulandi. Metastazi olan dordiincii
hasta metastazektomiyi kabul etmedi. Patolojisi benign
olan hastalarin yas ortalamast 39.4+9.1 iken, malign
olanlarin 49.8+13.3 idi (p=0.029). Yag dagilimina gore
(20-30, 31-40, 41-50, >50 yas ) malignite oranlari sirastyla
%50, %40, %50, %88.9 olarak tespit edildi (Grafik 1).
Kirk yas iistii benign seyreden 4 hastanin 2°si AFAP
grubunda idi. Diizenli takibe gelmeyen iki hastanin
haricindekilerin yasam siireleri tablo 2’de gosterildi.
Hastalarin tiimiiniin demografik datalari tablo 2°de verildi.

Tablo 1. Hastalarin klinik 6zellikleri.

N (%), ort+SD
Cinsiyet
Erkek 10 (41.7)
Kadin 14 (58.3)
Yas 45.9£12.7 (20-66)
Hastalhign tipi
FAP 21 (87.5)
AFAP 3(12.5)
Cerrahi prosediir
IPAA 17 (70.8)
IRA 7(29.2)
Patolojik tam
Benign 9 (37.5)
Adeno CA 15 (62.5)
Tiimoriin yerlesim alani
Cikan kolon 2 (13.3)
Transvers kolon 2(13.3)
Inen kolon 1(6.7)
Sigmoid 3 (20)
Rektosigmoid 3 (20)
Rektum 4(26.7)
AJCC evre
I 2 (13.3)
I 3 (20)
11 6 (40)
v 4(26.7)
Metastaz
Yok 9 (69.2)
Var 4 (30.8)
Komplikasyon
Akciger problemleri 2 (8.3)
Yara yeri enfeksiyonu 2 (8.3)
Intraabdominal abse 4 (16.7)
Mortalite yok
Yatis siiresi 16.7£7.3

FAP: Familyal Adenomatoz Polipozis, AFAP: Attenue Familyal
Adenomat6z Polipozis IPAA: Tleal pos anal anastomoz, IRA: Tleorektal
anastomoz, AJCC: American Joint Committee on Cancer, SD:standart
sapma.
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Tablo 2. Hastalarin detayl verileri.

Hasta no v iy 5| Corrbi | Tamorin | Pl Tamorin Newadivan| Adiova ettt | Yo
1 30 E FAP IRA Rektum Malign | Evre II - + - 242
2 36 K FAP IRA - Benign | - - - - 36%
3 66 K FAP IPAA |InenKolon | Malign | Evre IV - + + 382
4 61 K AFAP IRA Cikan kolon | Malign | Evre III - + - 482
5 38 E FAP IPAA | Rektosigmoid| Malign | Evre IV - + + 60
6 38 K FAP IPAA | Rektum Malign | Evre III + + - 37
7 45 E FAP IRA - Benign | - - - - 242
8 54 E FAP IPAA | Rektum Malign | EvreIL - + - 182
9 62 K FAP IRA Cikan kolon | Malign | Evre III - + - 264
10 33 E FAP IRA - Benign | - - - - *
11 36 K FAP IPAA |- Benign | - - - - 10?
12 30 E FAP IPAA |- Benign | - - - - 362
13 49| E | FAP IRA E;j‘;‘sve“ Malign | Evre III - + - 302
14 50 K FAP IPAA | Sigmoid Malign | Evrel - - - 122
15 45 K FAP IPAA |- Benign | - - - - *
16 53 E AFAP IPAA |- Benign | - - - - 122
17 50 K AFAP IPAA |- Benign | - - - - 242
18 20 K FAP IPAA | Sigmoid Malign | Evre III - + - 182
19 27 E FAP IPAA |- Benign | - - - - 128
20 47 K FAP IPAA | Rektosigmoid| Malign | Evrel - - - 254
21 65 K FAP IPAA | Rektosigmoid| Malign | Evre IV - + - 18>
22 57 E FAP IPAA | Sigmoid Malign | Evre IV - + + 122
3 |59 k | Fap IPAA | (USVETS | Malign | Evee 111 - - 58
24 51 K FAP IPAA | Rektum Malign | Evre Il - - 52

a: canli, b: ex, *: ulagilamadi, FAP: Familyal Adenomatdz Polipozis, AFAP: Attenue Familyal Adenomatdz Polipozis IPAA: ileal pos anal

anastomoz, IRA: ileorektal anastomoz

Tartisma

FAP otozomal dominant gecig gosteren kolon ve
rektumda yaygin adenomat6z poliplerin yaninda
ekstrakolonik tutulumlarla karakterize kalitsal bir
sendromdur. Polipler genellikle ad6lesan donemde
goriilmeye baslar ve rezeksiyon yapilmadiginda
kanserlesme riski %100’e ulagir.3? Bizim ¢aligmamizda
malignite orani %62.5 olarak saptandi. Bu oranin
beklenenden yiiksek ¢ikmasini hastalarimizin yas
ortalamasinin (45.9 yil) yiiksek olmasina bagladik.
Adbolesan donemden itibaren kanserlesme riski baglar
20’li yaslarda KRK gelisme orant %7 iken, 30 yasindan
sonra bu oran artar. 40 yasinda vakalarin %50’sinde, 70
yasinda ise vakalarin tiimiinde kanserlesme meydana
gelir.2 Bizim olgularimizda 20-50 yag arasinda
kanserlesme orani yaklasik %50 civarinda iken, 50-66
yas arasinda bu oran %88.9 idi. Elli yas tizeri sadece bir

olgumuzun (AFAP grubunda) patoloji sonucu benign
olarak raporlandi. FAP’ta polipler kolerektal yerlesimin
haricinde GiS’te 6zellikle mide ve duodenumda
goriilebilirler. Bu poliplerin 6zellikle mide de
yerlesenlerin malignlesme oranlart oldukca diisiiktiir ve
bu hastalarda endoskopik polipektomi ve takip cogunlukla
yeterli olmaktadir.!9 Bizim ¢aligmamizda 2 hastanin
midesinde, bir hastanin duodenumunda polip saptandi.
Bu poliplere endoskopik polipektomi yapildi ve patoloji
sonuglar1 benign idi. Hastaligin farkl tiplerinin varligi
ve otozomal dominant 6zelliginden dolay1 yiiksek riskli
hastalarda erken tani, tedavi ve basarili takip temeldir.!!
Bundan dolay1 bu hastalarin ve yakinlarinin diizenli ve
detayli bir sekilde kayit altina alinmasi ve genetik
danigsmanlik hizmetinin verilmesi en 6nemli
basamaklardan birisidir. Bu detayli kayitlardan elde
edilecek bulgular 6zellikle geng hastalarin tedavisinde

© TKRCD 2013




42 OSMANOGLU ve ark.

Kolon Rektum Hast Derg, Mart 2013

uygun kararlarin verilmesini saglar. Ve bu durum risk
altindaki hastalarda KRK gelisimini azaltir ve hayat
kalitelerini arttirir.'> FAP’l1 olgularda tek tedavi secenegi
cerrahidir. Fakat hangi yontemin tercih edilecegi ve
ameliyat zamanlamasi tartismalidir.!? Cerrahi tedavide
iki secenek s6z konusudur.

Bunlardan total koloproktektomi + IPAA rektumda polip
sayisinin fazla oldugu olgularda ve hastanin takip altinda
tutulma olasiliginin diisiik oldugu durumlarda daha ¢ok
tercih edilmektedir. Bu yontemde mukozektomi yapilmasi
tartismalidir.!213 Total kolektomi + IRA uygulanmasi,
rektumdaki polipleri az sayida olan olgularda, AFAP’ta,
hastanin geride kalan rektum agisindan 6miir boyu takipte
kalacaginin bilincinde olmasi gibi kosullara baglidir.
Ozellikle IPAA’da iiriner ve seksiiel komplikasyonlarla
daha sik karsilasilabilecegi icin hastanin tercihi de gz
oniinde bulundurulur.!# IPAA’nin lokoregional niiks
agisindan faydalarina ragmen, secilmis vakalarda IRA’nin
da lokoregional niiks oranlar1 diisiiktiir.'2 Aziz ve ark.'
yaptig1 bir meta-analizde IRA sonrasi rektal kanser
geligim oramini %5.5 olarak bulmuglar. Iwama ve ark.!!
yaptig1 bir calismada rektal kanser gelisim oranini on

© TKRCD 2013

yillik takip sonrast %12 olarak bulmuglar. Biz
olgularimizin 17 (%70.8)’sine IPAA prosediiriinii
mukozektomi yapmaksizin stapler kullanarak uyguladik.
Vakalarimizin 7 (%29.2)’sine IRA prosediiriinii
uyguladik. Ortalama takip siiremizin kisa olmasi ve
hastalarin bir kisminin diizenli kontrollere gelmemesiyle
birlikte su ana kadar uygulanan her iki prosediirdeki
olgularda rektal kansere rastlamadik. Uygulanan her iki
prosediirdeki vakalarda anastomoz kagag1 yasamadik ve
erken donem komplikasyonlar agisindan bir fark
saptanmadi.

Sonug

FAP’l1 hastalar ve aileleri diizenli kayit altina alinmali
ve yakin izlemde tutulmali, peryodik kolonoskopi
yapilmalidir. Bunun sayesinde 6zellikle genc yiiksek
riskli kisilerde, erken tani ve uygun proflaktik cerrahi
KRK gelisimini azaltir. FAP’I1 hastalarda uygulanacak
cerrahi yontemin se¢imi hala tartismalt olmakla beraber,
hastalarin klinik 6zellikleri goz oniinde bulundurularak
uygulanan cerrahi tedavi yontemlerinin sonuglarinin
benzer oldugu kanaatindeyiz.
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