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Analysis of 24 Cases Operated For Familial Adenomatous
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ÖZGÜN MAKALE

ABSTRACT
Objective: Familial Adenomatous Polyposis is
characterized with multitudinous (>100) premalign
colorectal adenomatous polyps and tumor develops as
a result 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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ÖZET
Amaç: Familyal adenomatöz polipozis çok say›da (>100)
premalign kolorektal adenomatöz polip ile karakterize
ve tumor supressör adenomatozis polipozis coli genindeki
mutasyonlar sonucu geliflir. Bu çal›flmadaki amac›m›z
familyal adenomatöz polipozis nedeni ile ameliyet
etti¤imiz hastalar› analiz etmektir.
Yöntemler: Klini¤imizde 2002-2012 y›llar› aras›nda
familyal adenomatöz polipozis nedeniyle ameliyat edilen
24 hastan›n karekteristik özellikleri retrospektif olarak
kaydedildi.
Bulgular: Hastalar›n kolonoskopi ve klinik bulgular›na
göre 21’ine familyal adenomatöz polipozis, 3’üne attenue
familyal adenomatöz polipozis tan›s› konuldu. Hastalar›n
17’sine proktokolektomi+ileal pofl anal anastomoz, 7’sine
total kolektom+ileo-rektal anastomoz yap›ld›. Ana
spesmenin patolojisi 15 hasta da adeno CA, 9 hastada



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

benign olarak raporland›. Yafl da¤›l›m›na göre (20-30,
31-40, 41-50, >50 yafl ) malignite oranlar› s›ras›yla %50,
%40, %50, %88.9 olarak tespit edildi.
Sonuç: Familyal adenomatöz polipozis’li hastalar ve
aileleri düzenli kay›t alt›na al›nmal› ve yak›n izlemde
tutulmal›, peryodik kolonoskopi yap›lmal›d›r. Bunun
sayesinde özellikle genç yüksek riskli kiflilerde, erken
tan› ve uygun proflaktik cerrahi kolorektal kanser
geliflimini azalt›r.

Anahtar Kelimeler: Familyal adenomatöz polipozis,
Malignite, Sonuçlar

Girifl
Familyal adenomatöz polipozis (FAP) çok say›da (>100)
premalign kolorektal adenomatöz polip ile karakterize
ve tümör süpressör adenomatozis polipozis coli (APC)
genindeki mutasyonlar sonucu geliflir.1 Attenue FAP
(AFAP), FAP hastalar›n›n bir alt gurubu olarak kabul
edilir ve bu hastalarda kolorektal adenom say›s› daha
düflüktür (< 100). FAP hastalar›n›n büyük ço¤unlu¤unun
ailesel kolorektal polip ve kanser öyküsü vard›r, ancak
bunlar›n %25-30’u “de novo” dur. Yani aile bireylerinde
FAP’›n klinik ya da genetik bulgular› yoktur.2,3

Semptomlar çocukluk ve adölesan döneminde, adenomlar
rektal kanama ve anemiye neden olacak kadar büyüyüp
ço¤al›ncaya kadar nadirdir. Di¤er nonspesifik flikayetlerin
varl›¤› örne¤in; barsak al›flkanl›¤›n›n de¤iflmesi, kab›zl›k
veya diyare, kar›n a¤r›s›, palpabl kar›n kitleleri veya
genç hastalarda kilo kayb›n›n varl›¤› gibi durumlarda
rektosigmoid muayene ve poliplerin FAP aç›s›ndan
de¤erlendirilmesi gerekebilir.2-4 Bu hastalarda proflaktik
kolektominin, kolorektal kanser (KRK) geliflimini
önledi¤i ve prognuzu önemli ölçüde iyilefltirdi¤i geçmifl
y›llarda gösterilmifltir.2-4 E¤er FAP’l› bireylere proflaktik
kolektomi yap›lmazsa, 50 yafl›ndan önce hastalar›n
neredeyse tamam›na yak›n›nda kolorektal kanser geliflimi
kaç›n›lmazd›r. Be nedenle proflaktik kolektomi 10’lu
yafllar›n sonlar›nda ve 20’li yafllar›n bafllar›nda
yap›lmal›d›r.5,6 Cerrahi için 2 seçenek vard›r: kolektomi
ile beraber ileorektal anastomoz (‹RA) ya da
proktokolektomi ile beraber ileal pofl ve anal anastomoz
(‹PAA).2 Cerrahi seçenek planlan›rken rektal adenom

say›s›, APC geninde mutasyonun yeri ve kad›nlarda
do¤urganl›k gibi çeflitli faktörler dikkate al›nmal›d›r.6,7

Kolorektumun endoskopik takibi,  mutasyon
tafl›y›c›lar›nda ve risk alt›ndaki aile bireylerinde 10-12
yafllar›nda bafllanarak 2 y›l aral›klarla yap›lmas› tavsiye
edilmektedir. Cerrahi sonras› rektumun veya ileal poflun
endoskopik takibi yap›lmal›d›r.6,7 Bu çal›flmadaki
amac›m›z son 10 y›lda klini¤imizde FAP nedeniyle
ameliyat edilen hastalar›n analizini yapmakt›r.

Gereç Ve Yöntem
Çal›flmaya ocak 2002 - Eylül 2012 tarihleri aras›nda
Dicle Üniversitesi T›p Fakültesi hastanesinde FAP tan›s›
konulup cerrahi uygulanan hastalar dahil edildi. FAP
tan›s› kolonoskopi bulgusu ve aile hikayesinin pozitifli¤i
ile konuldu. Hastalar›n tümünde ameliyat öncesi
kolonoskopik biyopsiler çal›fl›ld›. Bunun yan›nda
ekstrakolonik yerleflim varl›¤›n› ekarte etmek için üst
gastro-intestinal (G‹S) sistem endoskopisi yap›ld›.
Metastaz taramas› için hastalar›n tümüne abdominal
ultrasonografi (USG) yap›ld›. Hastalar›n dosyalar›
retrospektif olarak taranarak, yafl, cinsiyet, biyopsi ve
ana spesmenin patoloji raporlar›, metastaz varl›¤›, tümör
lokalizasyonu, uygulanan cerrahi prosedür, morbidite,
mortalite ve hastanede yat›fl süreleri kaydedildi. Cerrahi
prosedür öncesi hastalar›n tümüne barsak temizli¤i
uyguland›. Uygulanacak cerrahi yöntem vakan›n cerrah›
taraf›ndan belirlendi.
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‹statistiksel Analiz
‹statistiksel analiz SPSS for Windows 11,5 (SPSS
Inc.,Chicago, IL, USA) program› kullan›larak yap›ld›.
Verilerin de¤erlendirmesinde tan›mlay›c› istatistikler
kullan›ld›. Verilerin da¤›l›m›n›n saptanmas›nda
Kolmogorov - Smirnov testi kullan›ld›. Gruplar aras›
nitel verilerin karfl›laflt›r›lmas›nda Ki-kare testi
kullan›l›rken, nicel verilerin karfl›laflt›r›lmas›nda Mann
Whitney U testi kullan›ld› ve veriler ortalama ± standart
sapma olarak verildi. P<0,05 istatistiksel olarak anlaml›
kabul edildi.

Bulgular
Çal›flmaya dahil edilen hastalar›n 10’u (%41.7) erkek,
14’ü (%58.3) kad›n, yafl ortalamalar› 45.9±12.7 (20-66)
idi. Hastalar›n kolonoskopi ve klinik bulgular›na göre
21’ine FAP, 3’üne AFAP tan›s› konuldu. Hastalar›n tan›
aflamas›nda yap›lan kolonoskopik biyopsi sonuçlar›nda
hastalar›n 7’sinde tubuler adenom, 2’sinde adenomatöz
polip, 2 hastada hiperplastik polip, 6 hastada tubulovillöz
adenom ve 7 hastada adenokarsinom tespit edildi.
Üst G‹S endoskopisinde 3 hastada gastroduodenal polip
saptand› ve bunlara polipektomi yap›ld›. Bu poliplerin
patolojileri benign olarak raporland›. Üst Abdominal
USG taramalar›nda 4 hastada karaci¤erde birer odakta
metastaz saptand›. Ameliyat yöntemi olarak hastalar›n
17’sine (%70.8) IPAA, 7’sine (%29.2) IRA yap›ld›. Dört
olguya koruyucu ileostomi uyguland›. Ana spesmenin

Grafik 1. Yafl da¤›l›m›na göre malignite oranlar›.
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patolojisi 15 (%54.2) hasta da adeno CA, 9 (%45.8)
hastada benign olarak raporland› (tablo 1). Tümörün
yerleflim yeri tablo 1’de belirtildi. Karaci¤er metastaz›
saptanan dört hastan›n üçüne adjuvan tedavi sonras›
metastazektomi uyguland›. Metastaz› olan dördüncü
hasta metastazektomiyi kabul etmedi. Patolojisi benign
olan hastalar›n yafl ortalamas› 39.4±9.1 iken, malign
olanlar›n 49.8±13.3 idi (p=0.029). Yafl da¤›l›m›na göre
(20-30, 31-40, 41-50, >50 yafl ) malignite oranlar› s›ras›yla
%50, %40, %50, %88.9 olarak tespit edildi (Grafik 1).
K›rk yafl üstü benign seyreden 4 hastan›n 2’si AFAP
grubunda idi. Düzenli takibe gelmeyen iki hastan›n
haricindekilerin yaflam süreleri tablo 2’de gösterildi.
Hastalar›n tümünün demografik datalar› tablo 2’de verildi.

N (%), ort±SD

Tablo 1. Hastalar›n klinik özellikleri.

Cinsiyet

Erkek
Kad›n
Yafl
Hastal›¤›n tipi

FAP
AFAP
Cerrahi prosedür

‹PAA
‹RA
Patolojik tan›

Benign
Adeno CA
Tümörün yerleflim alan›

Ç›kan kolon
Transvers kolon
‹nen kolon
Sigmoid
Rektosigmoid
Rektum
AJCC evre

I
II
III
IV
Metastaz
Yok
Var
Komplikasyon

Akci¤er problemleri
Yara yeri enfeksiyonu
‹ntraabdominal abse
Mortalite

Yat›fl süresi

10 (41.7)
14 (58.3)

45.9±12.7 (20-66)

21 (87.5)
3 (12.5)

17 (70.8)
7 (29.2)

9 (37.5)
15 (62.5)

2 (13.3)
2 (13.3)
1 (6.7)
3 (20)
3 (20)

4 (26.7)

2 (13.3)
3 (20)
6 (40)

4 (26.7)

9 (69.2)
4 (30.8)

2 (8.3)
2 (8.3)
4 (16.7)

yok
16.7±7.3

FAP: Familyal Adenomatöz Polipozis, AFAP: Attenue Familyal
Adenomatöz Polipozis ‹PAA: ‹leal pofl  anal anastomoz,  ‹RA: ‹leorektal
anastomoz, AJCC: American Joint Committee on Cancer, SD:standart
sapma.
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olgumuzun (AFAP grubunda) patoloji sonucu benign
olarak raporland›. FAP’ta polipler kolerektal yerleflimin
haricinde G‹S’te özellikle mide ve duodenumda
görülebilirler. Bu poliplerin özellikle mide de
yerleflenlerin malignleflme oranlar› oldukça düflüktür ve
bu hastalarda endoskopik polipektomi ve takip ço¤unlukla
yeterli olmaktad›r.10 Bizim çal›flmam›zda 2 hastan›n
midesinde, bir hastan›n duodenumunda polip saptand›.
Bu poliplere endoskopik polipektomi yap›ld› ve patoloji
sonuçlar› benign idi. Hastal›¤›n farkl› tiplerinin varl›¤›
ve otozomal dominant özelli¤inden dolay› yüksek riskli
hastalarda erken tan›, tedavi ve baflar›l› takip temeldir.11

Bundan dolay› bu hastalar›n ve yak›nlar›n›n düzenli ve
detayl› bir flekilde kay›t alt›na al›nmas› ve genetik
dan›flmanl›k hizmetinin verilmesi en önemli
basamaklardan birisidir. Bu detayl› kay›tlardan elde
edilecek bulgular özellikle genç hastalar›n tedavisinde

Tart›flma
FAP otozomal dominant geçifl gösteren kolon ve
rektumda yayg›n adenomatöz poliplerin yan›nda
ekstrakolonik tutulumlarla karakterize kal›tsal bir
sendromdur. Polipler genellikle adölesan dönemde
görülmeye bafllar ve rezeksiyon yap›lmad›¤›nda
kanserleflme riski %100’e ulafl›r.8,9 Bizim çal›flmam›zda
malignite oran› %62.5 olarak saptand›. Bu oran›n
beklenenden yüksek ç›kmas›n› hastalar›m›z›n yafl
ortalamas›n›n (45.9 y›l) yüksek olmas›na ba¤lad›k.
Adölesan dönemden itibaren kanserleflme riski bafllar
20’li yafllarda KRK geliflme oran› %7 iken, 30 yafl›ndan
sonra bu oran artar. 40 yafl›nda vakalar›n %50’sinde, 70
yafl›nda ise vakalar›n tümünde kanserleflme meydana
gelir.2 Bizim olgular›m›zda 20-50 yafl aras›nda
kanserleflme oran› yaklafl›k %50 civar›nda iken, 50-66
yafl aras›nda bu oran %88.9 idi. Elli yafl üzeri sadece bir

Hasta no

Tablo 2. Hastalar›n detayl› verileri.

Yafl Cinsiyet
Hastal›¤›n

tipi

Cerrahi

prosedür

Tümörün

yerleflim yeri

Patolojik

tan›

Tümörün

evresi

Neoadjuvan

tedavi
Metastazektomi

Yaflam
süresi (ay)

Adjuvan

tedavi

1

2
3

4

5

6

7

8

9

10

11

12

13

14

15

16

17

18

19

20

21

22

23

24 51

30

36
66

61

38

38

45

54

62

33

36

30

49

50

45

53

50

20

27

47

65

57

59

E

K
K

K

E

K

E

E

K

E

K

E

E

K

E

K

K

K

E

K

K

E

K

K

FAP

FAP

FAP

FAP

FAP

FAP

FAP

FAP

FAP

FAP

FAP

FAP

AFAP

FAP

FAP

FAP

FAP

FAP

FAP

‹RA

‹RA
‹PAA

‹RA

‹PAA

‹PAA

‹RA

‹PAA

‹RA

‹RA

‹PAA

‹PAA

‹RA

‹PAA

‹PAA

‹PAA

‹PAA

‹PAA

‹PAA

‹PAA

‹PAA

‹PAA

‹PAA

‹PAA

Rektum

-

‹nen Kolon

Ç›kan kolon

Rektosigmoid

Rektum

Rektum

Ç›kan kolon

-

-

-

Transvers
kolon
Sigmoid

-

-

-

Sigmoid

-

Rektosigmoid

Rektosigmoid

Sigmoid

Transvers
kolon
Rektum

Benign
Malign

Malign

Malign

Malign

Benign

Malign

Malign

Benign

Benign

Benign

Malign

Malign

Benign

Benign

Benign

Malign

Malign

Benign

Malign

Malign

Malign

Malign

Evre II

-
Evre IV

Evre III

Evre III

Evre II

Evre III

-

-

Evre III

Evre I

-

-

-

Evre III

-

Evre I

Evre IV

Evre IV

Evre III

Evre II

-

-
-

-

-

+

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

+

-

-

Malign

-

+

+

+

+

+

-

+

+

-

-

-

+

-

-

-

-

+

-

-

+

+

+

24a

36a

38a

48a

6b

37a

24a

18a

26a

*

10a

36a

30a

12a

*

12a

24a

18a

12a

25a

18b

12a

5a

5aFAP -

AFAP

FAP

Evre IV

-

-

FAP

AFAP

-

+

-

a: canl›, b: ex, *: ulafl›lamad›, FAP: Familyal Adenomatöz Polipozis, AFAP: Attenue Familyal Adenomatöz Polipozis ‹PAA: ‹leal pofl  anal
anastomoz,  ‹RA: ‹leorektal anastomoz
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uygun kararlar›n verilmesini sa¤lar. Ve bu durum risk
alt›ndaki hastalarda KRK geliflimini azalt›r ve hayat
kalitelerini artt›r›r.12 FAP’l› olgularda tek tedavi seçene¤i
cerrahidir. Fakat hangi yöntemin tercih edilece¤i ve
ameliyat zamanlamas› tart›flmal›d›r.13 Cerrahi tedavide
iki seçenek söz konusudur.
Bunlardan total koloproktektomi + ‹PAA rektumda polip
say›s›n›n fazla oldu¤u olgularda ve hastan›n takip alt›nda
tutulma olas›l›¤›n›n düflük oldu¤u durumlarda daha çok
tercih edilmektedir. Bu yöntemde mukozektomi yap›lmas›
tart›flmal›d›r.12,13 Total kolektomi + ‹RA uygulanmas›,
rektumdaki polipleri az say›da olan olgularda, AFAP’ta,
hastan›n geride kalan rektum aç›s›ndan ömür boyu takipte
kalaca¤›n›n bilincinde olmas› gibi koflullara ba¤l›d›r.
Özellikle ‹PAA’da üriner ve seksüel komplikasyonlarla
daha s›k karfl›lafl›labilece¤i için hastan›n tercihi de göz
önünde bulundurulur.14 ‹PAA’n›n lokoregional nüks
aç›s›ndan faydalar›na ra¤men, seçilmifl vakalarda ‹RA’n›n
da lokoregional nüks oranlar› düflüktür.12 Aziz ve ark.15

yapt›¤› bir meta-analizde ‹RA sonras› rektal kanser
geliflim oran›n› %5.5 olarak bulmufllar. Iwama ve ark.11

yapt›¤› bir çal›flmada rektal kanser geliflim oran›n› on

y›ll›k takip sonras› %12 olarak bulmufllar. Biz
olgular›m›z›n 17 (%70.8)’sine ‹PAA prosedürünü
mukozektomi yapmaks›z›n stapler kullanarak uygulad›k.
Vakalar›m›z›n 7 (%29.2)’sine ‹RA prosedürünü
uygulad›k. Ortalama takip süremizin k›sa olmas› ve
hastalar›n bir k›sm›n›n düzenli kontrollere gelmemesiyle
birlikte flu ana kadar uygulanan her iki prosedürdeki
olgularda rektal kansere rastlamad›k. Uygulanan her iki
prosedürdeki vakalarda anastomoz kaça¤› yaflamad›k ve
erken dönem komplikasyonlar aç›s›ndan bir fark
saptanmad›.

Sonuç
FAP’l› hastalar ve aileleri düzenli kay›t alt›na al›nmal›
ve yak›n izlemde tutulmal›, peryodik kolonoskopi
yap›lmal›d›r. Bunun sayesinde özellikle genç yüksek
riskli kiflilerde, erken tan› ve uygun proflaktik cerrahi
KRK geliflimini azalt›r. FAP’l› hastalarda uygulanacak
cerrahi yöntemin seçimi hala tart›flmal› olmakla beraber,
hastalar›n klinik özellikleri göz önünde bulundurularak
uygulanan cerrahi tedavi yöntemlerinin sonuçlar›n›n
benzer oldu¤u kanaatindeyiz.
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