AILESEL ADENOMATOZ
POLIPOZIS. MUTYH ILISKILI
POLIPOZIS VE LYNCH SENDROMU

AILESEL ADENOMATOZ POLIiPOZiS

Giris

Ailesel adenomatiz polipozis(AAP) tipik ola-
rak 100 dan fazla adenomatoz kolorektal polipo-
zisle karakterizedir(1). Prevelans1 1/8000-1/18000
de bir kisi olup kolorektal kanserlerin yiizde birin-
den azindan sorumludur(2).

AAP 5. Kromozomda yer alan tiimor siipresor
APC(adenomatdz polipozis koli) geninin germli-
ne mutasyonunda goziikiir(3). AAP otozomal do-
minant olarak kalitlir. Kolonik polipler tiim hasta-
larda goriiliirken extrakolonik bulgular hastadan
hastaya farklilik gosterebilmektedir. Hastalarin
%25 e ulasabilen oraninda aile dykiisii olmaksizin
de novo APC mutasyonu olabilir. Somatik APC
mutasyonlar1 da kolorektal kanserlerin %80 inde
goziitkmektedir(2).

APC genindeki mutasyonun lokalizasyonu
poliplerin sayisini, kanser gelisme riskini, kanser
olusma yasini, sag kalimi ve extrakolonik bulgu-
lar1 belirler. Kodon 163- 1393 arast klasik AAP
ile iligkilidir. Atenue AAP tablosunda ise genel-
de APC geninin 5" ve 3’ bolgelerinde mutasyon
bulunur(4).

Klinik 6zellikler
1-) Kolonla iliskili Bulgular

Klasik AAP

Diffuz polipozis tipik olarak 2. veya 3. dekad-
da baglar. Ortalama poliplerin gelisme yas1 16 dir.

Mustafa Ersoy’

Hastalarin tamaminda tedavi edilmezse kolorek-
tal kanser olusur. Ortalama kanser olusma yas1 39
dur. Hastalarin %40 inda senkron timor mevcut
olup %80 vakada tiimér sol kolon yerlesimlidir.
Adenomlar yapi olarak sporadik vakalardan farkls
olmayip geng yasta hastada ortaya ¢ikmalar1 ve ¢ok
saylda olmalar1 nedenli kanser kaginilmazdir(5).

Attenue AAP

Atenue AAP 10 99 arasi poliple karakterizedir.
Adenomlar ortalama 44 kanser ise 58 yaginda sap-
tanir. Klasik forma gore proximal kolonda kan-
ser orani daha fazladir. Klasik forma gore kanser
orani daha diigitk olmakla beraber yine de yasam
boyu kolon kanseri riski %80 civarindadir(6).

2-) Extrakolonik Bulgular

Gastrik polipler

Fundik gland polipleri ¢ogu AAP hastasinda
goziikiir. Bazi hastalar yiizlerce poliple prezente
olur(7). Fundik gland polipleri sapsiz 1 cm den
kiigiik poliplerdir. Diisiik dereceli displastik alan-
lar igerebilmelerine ragmen kansere doniismeleri
nadirdir. Gastrik adenomlar ise antrum yerlesim-
li olup daha nadir ve az sayida gozlenebilmeleri-
ne karsin kanser riski tagimaktadirlar(8). Ayrica
proximal gastrik polipozis ve mide kanseriyle
prezente olan dzel bir sendrom da mevcuttur. Bu-
rada APC geninin promoter 1B lokalizasyonunda
mutasyon mevcuttur. Hastalar fundus ve korpusta
ylizlerce polip ve mide kanseriyle prezente olur-
lar. Klasik AAP farkli olarak kolonda polipozis
beklenmez(3).
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Temel Onkoloji

Lynch sendromlu bireylere Muir Torre iliskili
bening-malign sebase tiimoérler ve kiitanoz kera-
toakantoma taramasi igin yilda bir cilt muayenesi
yapilmalidir. Ayrica diger cilt kanserlerinde de ar-
tis olabileceginden miimkiinse UV 1sindan kagin-
malar1 onerilir(36).

Pankreas kanserine yonelik rutin tarama one-
rilmez. Ancak Lynch sendromu olup pankreaskan-
seri Oykiilii yakini olanlarda tarama Onerilir. Tara-
ma yas1 ve yontemi hasta bazli planlanmalidir(37).

Olas: santral sinir sistemi tiimroleri agisindan
yillik nérolojik muayene yapilmalidir.

Meme ve prostat kanseri icin de artmuis
risk oldugu bilinmekle birlikte 6zel bir tarama
Oonerilmemektedir(14).

Histerektomi ve bilateral salpingooferektomi
gocuk istemi olmayanlar veya menopoz sonrasi
olanlarda onerilir. Profilaktik kolektomi kolonos-
kopi normalse gerekmemekte olup kolonoskopi
takibi istemeyenler i¢in 6nerilebilir.
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