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GIRIS

Polipozis sendromu denildiginde ilk akla klasik
FAP gelir. Klasik FAP hastaliginda kolon mu-
kozasinda yiizlerce hatta binlerle ifade edilecek
sayida adenomatoz polip goriilmektedir. FAP’1n
daha salim olan varyant1 Ateniie FAP (AFAP) oli-
gopolipozis ile karekterizedir. AFAP’ta 10 ila 100
aras1 polip mevcuttur (1). Bu yiizden zayif veya
seyreltilmis anlamina gelen “Ateniie” terimi ile
ifade edilir. Yakin ge¢mise kadar 10-100 aras1 po-
lip olanlar icin AFAP terimi kullanilmistir. 2002
yilinda AFAP olarak degerlendirilen 3 kardes po-
liposiz ve kolon kanseri nedeni ile bas vurmus,
APC germline mutasyonu tespit edilememistir
ancak her iki alelde defektif bir gen olan MUT-
HY gen mutasyonu tanimlanmigstir. Bazi yazarlar
bu tarihten sonra AFAP ile MUTHY iliskili FAP
(MAP) terimini ayr1 olarak kullanmaya basla-
muslardir (2,3). MUTYH geni, DNAdaki oksidatif
hasar1 onaran proteini kodlamaktadir (4). MUT-
HY geninde bir¢ok varyantlar tespit edilmistir ve
spesifik varyantlar toplumun etnik kokenine gore
farkliliklar gostermektir (5).

Baz1 yazarlar fenotipik olarak ve tedavi ben-
zerligi nedeni ile her iki polipozis sendromu igin
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(AFAP-MAP) ateniie FAP terimini kullaniyor
olsa da onkolojik rehberlerde ayr1 hastaliklar ola-
rak degerlendirilmektedir (6). Her iki durumu
AFAP olarak degerlendiren yazarlara gore has-
talarin genetik analiz sonrast APC gen mutas-
yonu olanlar ve MUTHY gen mutasyonu iliskili
olanlar ayrigsmaktadir. Biz makalemizde AFAP ve
MAP terimlerini ayr1 antiteler olarak kullanaca-
g1z. Her ne kadar fenotipik olarak benzer olsalar
da genetik gecis agisindan farkhidirlar (7). AFAP
da klasik FAP da goriilen otozomal dominant
gecisli APC gen mutasyonu vardir. MAP da ise
genetik gecis otozomal resesif MUTHY gen ilis-
kilidir (8). MUTHY geni ancak homozigot olma-
s1 durumunda MAP olusabilmektedir. APC gen
mutasyonu saptanmayan ve AFAP disiiniilen
hastalarda MUTHY mutasyonu arastirilmasi fay-
dal1 olacaktir.

Klasik FAP a gére AFAP ve MAP da hem po-
lip gelisme yas1, hem de kanser gelisimi daha ileri
yasta olmaktadir Ayrica MAP da polip yerlesimi
ve kanser gelisimi daha ¢ok proksimal kolonda
olmaktadir. Toplum taramalarinda MAP mutas-
yonu tespit edilen hastalarin %35’inde polip tes-
pit edilmemis, %10 hastada ise <10 polip tespit
edilmistir (3,4). Caligmalara gére MAP i¢in orta-
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secili hastalarda polip sayisinin az olmasi nedeni
ile endoskopik yontemler ile tedavi saglanabilir.
Tekrarlayan polipektomi seanslari ile kanser geli-
simi 6nlenebilir. Kural hastanin takip siirecini ak-
satmamasidir. Takipte olan hastalara tekrar polip
ve KRK gelisebilecegi bilgisi mutlaka telkin edil-
melidir. Ayrica polip sayis1 ve gelisimini azaltmak
i¢in cox-2 inhibitorii ajanlardan da destek alina-
bilir (3,10).

Polipektomi ile takip edilemeyen hastalarda
cerrahi en uygun secenek olacaktir. Kanser olma-
yan hastalarda profilaktik, KRK olan hastalarda
ise tedavi amagli cerrahi yapilir. Rektumda bu-
lunan polip sayisina ve rektumun polipten arin-
dirilmasina gore agik, laparoskopik veya robotik
olarak total proktokolektomi ilealpos anal anas-
tomoz (TAK-IPAA) veya total kolektomi ileorek-
tal anastamoz (TAK-IRA) yapilabilir. Hastanin
klinik durumuna gore veya anastomoz giivenligi
stiheli olan hastalara koruyucu ileostomi yapi-
labilir. Anal kanalda tiimér invazyonuna bagh
sfinkter tutulumu olan hastalarda kalic1 ileostomi
gerekebilir. Bizim hastamiza rektumdaki polipler
temizlendiginden ve hasta uygun oldugundan la-
paroksopik TAK-IRA yapildi. Gegici ileostomi ye
gerek duyulmadi.

SONUGC

MAP, otozomal resesif gecisli MUTHY gen pozi-
tifligi olan ailesel bir polipozis sendromudur. Kla-
sik FAP a gore daha az polip mevcut olup polipler
daha agirlikli olarak sag kolonda goriiliir. KRK
kanser gelisme riski normal toplumdan yiiksek,
FAP dan distiktiir. Kolon diginda da tiroit, duo-
denum, cilt , mesane kanseri gelisimi agisindan
artmis riske sahiptir. MAP tanisi alan hastalar
kiiratif kolon cerrahisi uygulanmis olsa bile yeni
gelisebilecek ekstra kolonik kanserler agisindan
mutlaka takip edilmeli ayni zamanda yakin aile
bireyleri polipozis agisindan taranmalidir. Se-
¢ilmis hastalarda cerrahi dis1 endoskopik tedavi
yontemleri de mevcuttur.
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