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Familial pozipozis koli ve fundik gland polipozis
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OzeT

Tedavi edilmedigi taktirde kansere doniigmesi nedenty-
le familial polipozis koli (FPK) énemli bir hastaliktir.
Polipozis hayatin 2. veya 3. dekadinda gelismektedir
(2). Hastalik zemininde geligsen adeno ca. tanisinda or-
talama yag ise 39'dur (2). Gastrik polipler; FPK veya
Gardner sendromlu (GS) hastalarin %30-50'sinde olu-
sabilmektedir (3,4,5). Gastrik polipler benign karakterli
olan fundik gland polipozis (FGP) veya adenomlar sek-
linde olabilir. Onceleri Gardner's sendromunun karak-
teristigi olarak kabul edilen pek ¢ok ekstrakolonik lezyo-
na artik pek¢ok FPK vak'asinda da rastlanmaktadur.
Bu yiizden FPK ile Gardner sendromunun ayrimt bula-
nik hale gelmigtir (12). Bu makalede yer alan vak'a;
FPK'nin yanisira, yiizlerce polipden olusan FGP ve sub-
kutan yerlesimli lipomlar nedeniyle sunulmaya deger
bulunmusgtur.
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FAMILIAL adenomatsz polipozis koli; 100'den
fazla kolorektal adenomatoz polibin mevcudiyeti
ile karakterize olan, tedavi edilmedigi takdirde
kansere dontisen ve otozomal dominant gegis gos-
teren onemli bir hastaliktir. Yaklasik her 8300
canli dogumda bir rastlanmir (1). Cinsiyet ayrim
gostermez, vakalarin yaklagik ti¢te birinde aile
hikayesi yoktur, yani yeni bir mutasyon s6z konu-
sudur (2). Hastaligin ortaya ¢ikisini-saglayan ka-
Iitimsal defektlerin modiilasyonunda ¢evresel fak-
torlerin de o6nemli oldugu bildirilmektedir (2).
Polipozis, hayatin 2. veya 3. dekadinda gelismek-
tedir. Distal kolonda biraz daha fazla olmak tizere
polipler tiim kolon boyunca dagilmaktadirlar, po-
liplerin %90 kadarinin ¢api 0.5 cm. nin altindadir
(2). Hastalik zemininde geligsen adenokarsinom
tanisinda ortalama yas St. Mark'in serilerinde
39'dur (2). Bu makalede yer alan vaka; adenoma-
t6z polipozis kolinin yanisira ytizlerce polipten
olusan bir gastrik fundal polipozis ve subkutan
yerlesimli lipomlar nedeniyle sunulmaya deger
bulunmustur.
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Familial polyposis coli (FPC) is an important disease
since inevit-table development of colon cancer if left un-
treated. Polyposis develops in the second or third decade
of life. The average age at cancer diagnosis is 39 years
(2). Gastric polyps occur in 30% to 50% persons affected
with FPC or Gardner's syndrome (GS) (3,4,5). These
polyps are nonneoplastic fundic gland polyps (FGP) or
adenomas. A variety of extracolonic lesions preiviously
assumed to be characteristic of Gardner's syndrome are
now recognized in many cases of FPC. A growing num-
ber of reports of extraintestinal manifestations of FPC
have blurred the distinction between FPC and GS (12).
In this paper, a case of FPC, FGP and lipomas is pre-
sented and the literature reviewed.
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OLGU

26 yasinda erkek hasta. Babasinin FPK nedeniyle
ameliyat oldugunu ifade eden hastanin 11 yildan
beri her ay 10 giin kadar siiren ishal dénemleri
olurmus, giinde 8-10 kez ishale gitkarmig, uyku-
dan da uyanip ishale ¢ikarmis, biiyiik abdestin-
den hi¢ kan gelmemis; hi¢ endoskopik muayene
yapilmamas.

Hastamiz 1980'de hepatit B enfeksiyonu gegirmis.
Hastanin yakin akrabalarinin bazilarinda da poli-
pozis kolinin yamisira D. Mellitus, Losemi, Beyin
Timori ve Epilepsi tanmilar1 mevuttur (Grafik 1).

Fizik muayenede; hasta astenik yapili, epigast-
rium palpasyonla az hassas, disler ve kemik yapi-
lar1 normal goriniimde, cilltte pigmentasyon yok,
her iki 6n kolda multipl, mobil 0.2-0.8 cm ebadin-
da orta sertlikle lezyonlar ve sirtta bir adet 1 cm.
capli iltihabi kistik lezyon mevcut (histopatolojik
tani: lipom). G6z dibi muayenesi normal.

Lab. Bulgular1 HBsAg(+), SGOT: 270, SGPT:
30U, GGK(-)

Kolonoskopi

Rektumda 5 cm.den baglayip, tiim kolon boyunca
dagilim gosteren seyrek yerlesimli 0.5-1 cm ¢aplh
sesil polipler izlendi (total say1 200 civari). Polip-
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Grafik 1. Hastamizin pedigrisi

lerin histopatolojik yapis1 adenomatoz polip ola-
rak belirlendi. (Resim 2). Terminal ileum normal-
di.

Baryumlu ince barsak, cift kontrasthi terminal
ileum (rektal yolla hava vererek) ve enterokolizis
tetkiki: Ince barsak transit siiresi 3.5 saattir. Ince
barsaklarin jejunal ve ileal yapilar: normaldir.

Gastroskopi: Kardiadan itibaren baslayan, fun-
dusta artig gosterip, distale dogru azalan, ant-
rumda gorilmeyen multipl sesil polipler (0.5-1 cm
capl) izlendi. Bulbus ve postbulber bilgede polibe
rastlanmadi. Poliplerin histopatolojik yapis1 hi-
perplastik polip (fundik gland hiperplazisi) olarak
belirlendi (Resim 1).

Batin ultrasonogrami normal olarak degerlendi-
rildi. Multipl kemik grafileri normal olarak deger-
lendirildi. Elektrokardiogram ve telegrafi normal
olarak degerlendirildi. Yapilan kromozom c¢alis-
mas1 normal olarak degerlendirildi.

TARTISMA

Familial polipozis koli, 1890 yilinda tanimlandik-
tan sonra, 1953'de Gardner ekstrakolonik mani-
festasyonlari da olan bir aile tanimladi. O zaman-
dan beri familial polipozis koli ile birlikte olan
benign ve/veya malign ¢ok sayida ekstrakolonik
lezyonlar rapor edildi (7). Cesitli otorler boyle ai-
lelerde gastrik ve duodenal polipler tanimlamisg-
lardir (6,8-11,13). Bu hastalarda kolon disinda da

poliplere sik olarak rastlandigindan, Sarre ve ar-
kadaslar: (6), familial polipozis koli yerine famili-
al adenomat6z polipozis teriminin kullanilmasi-
nin daha dogru olacagini bildirmektedirler.

Onceleri Gardner's sendromunun karakteristigi
olarak kabul edilen pek ¢ok ekstra kolonik lezyo-
na artik pek cok FPK vakasinda da rastlanmak-
tadir. Gergekte, her zaman polipozisli aileleri pir
FPK veya Gardner's sendromuna sahip olarak ka-
tegorize etmek mimkin olmamaktadir (13). Baz
ekstrakolonik belirtiler ¢ogu FPK vakalarinda go-
rilmektedir. Mesela, dikkatle arastirildiginda
mandibular osetomalarin FPK vakalarinin %90
kadarinda gorilebilecegi bildirilmektedir (13).
FPK'da extraintestinal manifestasyonlarla ilgili
raporlar giderek arttigindan, FPK ile Gardner
sendromunun ayirimi bulanik hale gelmistir (12).

FPK ve Gardner's sendromunda 5 no. lu kromozo-
mun (Sq21-q22) uzun kolunda hemen hemen aym
lokalizasyonda genetik bir defekt oldugu gosteril-
mistir (2). FPK'lh hastalarin deri fibroblast kil-
turlerinden saglanan kromozomlarla yapilan ca-
lismalarda 9 no.lu kromozomda parsiyel ve total
heterokomatin inversiyonunun normalden anlam-
l1 olarak daha fazla oldugu tespit edilmistir (13).
Vakamizin kromozom ¢aligmasinda ise anormalli-
ge rastlanmadi.

Vakamiza ait soy agaci gozden gecirildiginde
(Grafik 1) ailede polipozis koliden bagka, 2 diabe-
tes mellitus, epilepsi, 1l6semi, beyin timoria gibi
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Resim 2. Kolon poliplerinin gérinimd.

hastaliklarinda bulundugu goérilmektedir. 18
ferdi isaretlenen bu soy agacinda 8 kiside FPK
tesbit edilmistir, 2 kisinin saglik durumu bilinme-
mektedir. Bu tablo ailede FPK disinda da hasta-
liklarin bulundugunu ve bunlarin da genetik
gecis gosterebilecegini disiindiirmektedir.

St. Mark's kayitlarina gére hastaligin semptoma-
tolojisinde rektal kanama (%79), diare (%70) ve
karin agris1 (%40) s6z konusudur (2). Vakamizda
da 15 yasindan beri her ay 10 giin kadar siiren
diare sikayeti mevcuttur. Vakalarin bir kisminda
kolon kanseri gelisinceye kadar hastalar asempto-
matik olarak kalmaktadirlar.

St. Mark's kayitlarina goére polipozisin gelisme
yas1 hayatin 2. ve 3. dekadi olup, ortalama tam
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Resim 1. Gastrik poliplerin makroskobik (A) ve mikroskobik
(B) gorinimii.

yas1 35.8'dir (2). Vakamizin diare sikayeti 15 ya-
sinda basladigindan polipozisin de ortaya g¢ikisi
muhtemelen bu yas olup, tam1 konulma yas:
26'dir. Hastamiz ailesinde polipozis oldugunu bil-
digi halde 26 yasina kadar muayeneden kagmisg-
tir. Sayet daha o6nceki yillarda muayene olsayda,
tan1 yas1 daha kiigiik olacakti. Bu durum, polipo-
zisli vakalarin tim aile fertlerinin hayatin 2. de-
kadindan itibaren higbir sikayetleri olmasa bile
periyodik olarak muayenelerinin gerektigini gos-
termektedir. Béylece FPK'min tam yasi kii¢iilecek
ve kanser gelismeden gerekli operasyon yapilabi-
lecektir.

Onceleri, FPK'de hi¢; Gardner sendromunda ise
seyrek olarak midede ve ince barsaklarda polip
bulunduguna inanilirdi. Fiberoptik endoskopi ve
cift kontrast, rontgen tekniklerinin gelismesiyle
ist gastrointestinal poliplerin, her iki sendromun
da yaygin bir manifestasyonu oldugu gésterilmis-
tir (2). FPK'lh hastalarda gastroduodenal poliple-
rin prevalansi %40 ile %100 arasinda degismekte-
dir (2-6,8).

Mide proksimalinde yerlesen polipler, nonneop-
lastik karakterde olan fundik gland polipleridir
(2,14). Bu polipler, fundusta yogunlagsmis olup,
distale dogru giderek azalirlar. Histolojik olarak
bunlar, mikrokistlerle birlikte olan fundik gland-
larin basit hiperplazisinden ibarettirler (2). En-
doskopik olarak da fundusta ve kismen korpusta
lokalize 1-5 mm ¢apinda sesil, hemisferik polip-
lerdir. Vakamizdaki gastrik polipozis de fundik
gland polipozisi (FGP) ile uyumluydu (Resim 1).
Onceleri FGP'nin, FPK'ye spesifik bir gastrik lez-
yon oldugu bildirildi (15). Sonradan FGP'nin FPK
olmadan da gorildigi ve FPK'ya has bir lezyon
olmadig1 anlagilmigtir (16). Iida ve arkadaslarinin
(9) FPK/GS ve FGP'si olan 23 hasta tizerinde yap-
tiklar prospektif calisma sonuglarina gore; FGP 8
yasinda dahi ortaya gikabilmekte, yasla birlikte
proliferasyon artmakta, baz1 hastalarda polip pro-
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liferasyonu durabilmekte ve hatta FGP gerileyip
kaybolabilmektedir. Bu ¢alismada FGP; 3 hasta-
da kolektomiden sonra, 1 hastada kolektomiden
once regresyona ugramistir. 7 hastada ise kolek-
tomiden sonra FGP'da artis kaydedilmistir. Iida
ve arkadaslari, ayrica FPK olmaksizin FGP'si
olan 3 hastada spontan regresyon oldugunu bil-
dirmislerdir (17). Bu goézlemler, FGP degisiklikle-
rinin dogrudan kolektomi ile iligkili olmadigim
desteklemektedir.

Baska calismalarda da FGP'nin zamanla regrese
olabildigi gosterilmistir (18,19). Bu bilgiler 1s181n-
da FGP i¢in malign degenerasyon gostermedigin-
den, hatta spontan olarak gerilediginden cerrahi
miidahalenin gereksiz oldugu, konservatif yakla-
simin yeterli oldugunu soylemek mimkindiir.

FPK veya GS'lu hastalarin midesinde FGP'den
baska adenomatéz polipler de olusabilir ki bunlar
hemen daima gastrik antruma lokalizedir (10).
Tlida'min 26 vakalik serisinde (10) gastrik adeno-
ma orani %50 olarak bulunmustur. FPK/GS'lu
hastalarda gastrik adenomlar FGP'e gore daha
ileri yaglarda ortaya ¢ikmakta ve daha yavas pro-
lifere olmaktadir (10). Gastrik adenomlarinda
FGP gibi zaman igerisinde regrese olabildikleri
bildirilmisse de mekanizma mechuldir (10). Gast-
rik adenomlarin malign transformasyona ugrama
prevalansi %10'dan azdir (20). Gastrik adenom-
lar, endoskopik polipektomi veya elektrokoagiilas-
yonla wuzaklastirilabilir, malign degenerasyon
varsa parsiyel gastrektomi gerekebilir (10). Boyle
hastalar i¢in dikkatli periyodik muayeneler esas-
tir. Vakamizda FGP'den bagka gastrik yada duo-
denal polibe rastlanmamistair.

Japonya'dan yapilan bazi yayinlarda FPK'h has-
talarin %40'a kadarinda jejunal, %20'ye kadarin-
da ileal adenomato6z poliplere rastlandig: bildiril-
migtir (21,22). Polipler ozellikle proksimal
jejunuma ve distal ileuma lokalize olmaktadirlar.
Bu poliplerde malign transformasyon nadirdir (2).
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Hastalarda operasyondan sonra da distal ileumda
adenomatoz polipler olusabilmektedir (23). Bu po-
liplerin, terminal ileumda siklikla olusan lympho-
id poliplerden biopsi ile ayirt edilmesi ve ameli-
yattan sonra periyodik muayenelerin ihmal
edilmemesi gerekmektedir. Vakamizin enterocyl-
ysis caligmasinda ince barsaklarda polibe rastlan-
mamigtir.

Ekstraintestinal anormalliklere daha ziyade
Gardner sendromunda rastlanmakla birlikte; os-
teoma, dental anomaliler, desmoid timor, retinal
pigment epitel hipertrofisi gibi lezyonlara famili-
yal polipozis kolide de rastlandigi bildirilmektedir
(2, 13). Stevenson bu yiizden iki sendromun ayiri-
minin bulaniklastigini ifade etmektedir (12). Va-
kamizda da tek ekstraintestinal lezyon her iki 6n
kolda subkutan yerlesim gésteren multipl lipoma-
lar idi. Vakamizin biitiin bu 6zellikleriyle Steven-
son'un gorusiine katilmak mimkiundir.

Tedavi edilmemis FPK vakalarinda ortalama
hayat siiresi 42 yil olarak hesaplanmistir (2).
Uygun kolektomi ve peryodik takipler s6z konusu
oldugunda, ortalama hayat siiresi genel popiilas-
yona yakindir. Ekstrakolonik maligniteler séz ko-
nusu oldugunda bu siire kisalabilir.

FPK tedavisinde kolektomi esastir. Cerrahi ter-
cihler arasinda, ileorektal anastomoz+ subtotal
kolektomi, ileostomi+total kolektomi, kolekto-
mi+mukozal proktektomi ve ileoanal pull-through
sayilabilir (2).

Sonu¢ olarak; FPK'ya gastrik poliplerin siklikla
eslik edebilecegini, bu ylizden FPK'l1 tiim vakala-
rin ekstra kolonik polipler yéniinden arastirilma-
s1 gerektigini, vakamizda gorillen FGP'nin benign
bir lezyon oldugunu ve zamanla regrese olabilece-
gini sOyleyebiliriz. Ayrica tim FPK'l vakalarin
ekstraintestinal lezyonlar bakimindan taranmasi
gerektigini ve Gardner sendromu ile her zaman
kesin bir ayrim yapmanin miimkiin olamayabile-
cegini belirtmek gerekir.
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