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BÖLÜM  39
Muthy İlişkili Familyal Adenomatöz Polipozis Zemininde 

Gelişen Kolon Kanseri Olgusu

Sadık KEŞMER 1

GIRIŞ
Polipozis sendromu denildiğinde ilk akla klasik 
FAP gelir. Klasik FAP hastalığında kolon mu-
kozasında yüzlerce hatta binlerle ifade edilecek 
sayıda adenomatöz polip görülmektedir. FAP’ın 
daha salim olan varyantı Atenüe FAP (AFAP) oli-
gopolipozis ile karekterizedir. AFAP’ta 10 ila 100 
arası polip mevcuttur (1). Bu yüzden zayıf veya 
seyreltilmiş anlamına gelen ‘’Atenüe’’ terimi ile 
ifade edilir. Yakın geçmişe kadar 10-100 arası po-
lip olanlar için AFAP terimi kullanılmıştır. 2002 
yılında AFAP olarak değerlendirilen 3 kardeş po-
liposiz ve kolon kanseri nedeni ile baş vurmuş, 
APC germline mutasyonu tespit edilememiştir 
ancak her iki alelde defektif bir gen olan MUT-
HY gen mutasyonu tanımlanmıştır. Bazı yazarlar 
bu tarihten sonra AFAP ile MUTHY ilişkili FAP 
(MAP) terimini ayrı olarak kullanmaya başla-
mışlardır (2,3). MUTYH geni, DNA’daki oksidatif 
hasarı onaran proteini kodlamaktadır (4). MUT-
HY geninde birçok varyantlar tespit edilmiştir ve 
spesifik varyantlar toplumun etnik kökenine göre 
farklılıklar göstermektir (5).

Bazı yazarlar fenotipik olarak ve tedavi ben-
zerliği nedeni ile her iki polipozis sendromu için 

(AFAP-MAP) atenüe FAP terimini kullanıyor 
olsa da onkolojik rehberlerde ayrı hastalıklar ola-
rak değerlendirilmektedir (6). Her iki durumu 
AFAP olarak değerlendiren yazarlara göre has-
taların genetik analiz sonrası APC gen mutas-
yonu olanlar ve MUTHY gen mutasyonu ilişkili 
olanlar ayrışmaktadır. Biz makalemizde AFAP ve 
MAP terimlerini ayrı antiteler olarak kullanaca-
ğız. Her ne kadar fenotipik olarak benzer olsalar 
da genetik geçiş açısından farklıdırlar (7). AFAP 
da klasik FAP da görülen otozomal dominant 
geçişli APC gen mutasyonu vardır. MAP da ise 
genetik geçiş otozomal resesif MUTHY gen iliş-
kilidir (8). MUTHY geni ancak homozigot olma-
sı durumunda MAP oluşabilmektedir. APC gen 
mutasyonu saptanmayan ve AFAP düşünülen 
hastalarda MUTHY mutasyonu araştırılması fay-
dalı olacaktır.

Klasik FAP a göre AFAP ve MAP da hem po-
lip gelişme yaşı, hem de kanser gelişimi daha ileri 
yaşta olmaktadır Ayrıca MAP da polip yerleşimi 
ve kanser gelişimi daha çok proksimal kolonda 
olmaktadır. Toplum taramalarında MAP mutas-
yonu tespit edilen hastaların %35’inde polip tes-
pit edilmemiş, %10 hastada ise <10 polip tespit 
edilmiştir (3,4). Çalışmalara göre MAP için orta-
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seçili hastalarda polip sayısının az olması nedeni 
ile endoskopik yöntemler ile tedavi sağlanabilir. 
Tekrarlayan polipektomi seansları ile kanser geli-
şimi önlenebilir. Kural hastanın takip sürecini ak-
satmamasıdır. Takipte olan hastalara tekrar polip 
ve KRK gelişebileceği bilgisi mutlaka telkin edil-
melidir. Ayrıca polip sayısı ve gelişimini azaltmak 
için cox-2 inhibitörü ajanlardan da destek alına-
bilir (3,10).

Polipektomi ile takip edilemeyen hastalarda 
cerrahi en uygun seçenek olacaktır. Kanser olma-
yan hastalarda profilaktik, KRK olan hastalarda 
ise tedavi amaçlı cerrahi yapılır. Rektumda bu-
lunan polip sayısına ve rektumun polipten arın-
dırılmasına göre açık, laparoskopik veya robotik 
olarak total proktokolektomi ilealpoş anal anas-
tomoz (TAK-İPAA) veya total kolektomi ileorek-
tal anastamoz (TAK-İRA) yapılabilir. Hastanın 
klinik durumuna göre veya anastomoz güvenliği 
şüheli olan hastalara koruyucu ileostomi yapı-
labilir. Anal kanalda tümör invazyonuna bağlı 
sfinkter tutulumu olan hastalarda kalıcı ileostomi 
gerekebilir. Bizim hastamıza rektumdaki polipler 
temizlendiğinden ve hasta uygun olduğundan la-
paroksopik TAK-İRA yapıldı. Geçici ileostomi ye 
gerek duyulmadı.

SONUÇ
MAP, otozomal resesif geçişli MUTHY gen pozi-
tifliği olan ailesel bir polipozis sendromudur. Kla-
sik FAP a göre daha az polip mevcut olup polipler 
daha ağırlıklı olarak sağ kolonda görülür. KRK 
kanser gelişme riski normal toplumdan yüksek, 
FAP dan düşüktür. Kolon dışında da tiroit, duo-
denum, cilt , mesane kanseri gelişimi açısından 
artmış riske sahiptir. MAP tanısı alan hastalar 
küratif kolon cerrahisi uygulanmış olsa bile yeni 
gelişebilecek ekstra kolonik kanserler açısından 
mutlaka takip edilmeli aynı zamanda yakın aile 
bireyleri polipozis açısından taranmalıdır. Se-
çilmiş hastalarda cerrahi dışı endoskopik tedavi 
yöntemleri de mevcuttur.
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