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Familyal Adenomatoz Polipozisli Bir Hastada Noroendokrin Tiimor
ve Adenokarsinom Birlikteligi

Ali KOCATAS, Mehmet Abdussamet BOZKURT?, Osman KONES, Siileyman BUYUKASIK, Halil ALIS

Dr. Sadi Konuk Egitim Arastirma Hastanesi, Genel Cerrahi Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

OZET

Familyal adenomatdz polipozis (FAP) sendromu kolonda nadir goriilen genetik gegisli bir sendromdur. Eger tedavi edilmezse yasam boyu
kanserlesme orani %100’diir. FAP I hastalarda adenokanserler de goriilebilir. Biz klinigimizde mekanik barsak obstrilksiyon nedeniyle ameliyat
edilen FAP’l1 bir hastada adenokanser ve ndroendokrin timor birlikteligini sunmak istedik. Hastamiz literatiir incelemesinde karaciger metastazi
olmadan iki ayr1 timoriin birlikte goriildiigi ilk hastadir.

Anahtar Sézciikler: Familyal adenomatoz polipozis, Adenokanser, Noroendokrin timor.

ABSTRACT

Co-Occurance of A Neuroendocrine Tumor and An Adenocarcinoma in A Patient with Familial Adenomatous Polyposis

Familial adenomatous polyposis (FAP) is a rare hereditary syndrome of colon. If FAP is not treated the life time risk of developing a colorectal cancer

is 100%. Adenocarcinomas may also develop in FAP patients. We want to present a patient with co-ocurrance of an adeocarcinoma and a
neuroendocrine tumor, who had FAP syndrome and was operated in our clinic for acute mechanic intestinal obstruction. This is the first case in the

literature, who was presented with co-occurance of two different tumors, without any liver metastases.
Key words: Familial adenomatous polyposis, adenocarcinoma, neuroendocrine tumor.

Familial Adenomat6éz Polipozis (FAP) sendromu
genetik gecisli kolon kanserlerinde en sik karsilagilan
antitedir. Ameliyat olmayan hastalarda kanser gelisimi
%100°diir. FAP’I1 hastalarda kolonda en sik rastlanan
kanser adenokanserdir. Bunun disinda desmoid
timorler, osteomalar, beyin tiimérleri gibi tiimorlerde
FAP’l1 hastalarda geligebilir. Literatiirde ndroendokrin
timorlerin eslik ettigi FAP’li kolon kanseri vakasi
bulunmamaktadir. Bu makalede FAP’li, musinoz
adenokansere eslik eden néroendokrin timori bulunan
bir vaka sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

Acil cerrahi poliklinigine son on bes giindiir devam
eden karin agrist ile basvuran 59 yasinda erkek
hastanin karin agrisina 4 giin boyunca siiren ishal eslik
etmis. Bulanti kusmasi mevcut, gecirilmis ameliyati
veya yandas hastalig1 olmayan hastanin gaz gaita ¢ikisi
son 3 gilindiir mevcut degilmis. Hastanin yapilan
muayenesinde batinda yaygin hassasiyeti mevcut iken
defans1 ve reboundu yoktu ve barsak sesleri dinlemekle
artmistt. Cekilen batin grafisinde ince barsak
seviyesinde hava-sivi seviyesi goriilmesi tizerine hasta

mekanik bagirsak obstriiksiyonu 6n tanisi ile izleme
alind1. Ultrasonografi (USG)’de sol alt kadranda barsak
anslar1 arasinda serbest sivi izlendi. Batin bilgisayarli
tomografide (BT) kolonda yaygin duvar kalinlasmasi
goriildii. Hastanin takibinin 72.  saatinde mekanik
bagirsak obstriiksiyonunda gerileme olmamasi {izerine
hastanin onami almarak operasyon karari alind1.
Cerrahin tercihi sonucunda genel anestezi altinda,
gobek alti-listli orta hat insizyon ile agik olarak
operasyona baglanildi. Yapilan eksplorasyonda sigmoid
kolonda 5 cm ve ¢ikan kolonda 4 cm iki adet serozayi
tasan batin BT’ de tam olarak karsiligi goriilemeyen
kitleye rastlandi. Ayrica yapilan palpasyonda tiim
kolon segmentlerinde ¢ok sayida; polip izlenimi veren
kitlesel lezyonlar palpe edildi. Poliplerin yayginligi
nedeniyle ailevi adenomatéz poliposiz sendromu
diistiniilerek total kolektomi ve ileorcktal anastomoz
yapildi. Hastanin spesmeninin patolojik
incelenmesinde c¢ikan kolon ve sigmoid kolonda ki
kitleler musindz adenokarsinom ile uyumlu gelirken
apendikste noroendokrin timor izlendi (Resim 1-4).
Musinéz adenokarsinom muskularis propriay: invaze
etmis ve subserozaya yayilmisti. Cikarilan 27 adet lenf
nodunda 1 adet metastaza rastlandi. T3N1 olarak kabul
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edilen hasta operasyon sonrasinda onkoloji ile konsiilte
edildi. Hastanin kolonunda 100’den fazla polip olmasi
iizerine FAP’ tan siiphelenildi. Ust gastrointestinal
sistem endoskopisinde o6zellik saptanmadi. Ameliyat
sonrast donemde komplikasyon gelismeyen hasta
taburcu edildi. Genetik incelemede Adenomatoz
polipozis koli (APC) gen mutasyonu saptanan hastanin
takibi 16 aydir devam ediyor.

Resim 1. Ekstraseliiler miisin gélciikleri iceren adenokarsinoma (H&E
X'100).

Resim 2. lyi diferansiye adenokarsinoma (H&E X 40).

Resim 3. Polipoid lezyonlardan gelisen intramukozal adenokarsinoma
(H&E X 40).
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Resim 4. Solid adalar olusturmus néroendokrin tiimér (HE x 100) 2.

TARTISMA

Kolon kanserinin %5’ten azinin genetik gegisli oldugu
bilinse de erken tan1 alan hastalarda uygulanan
tedaviler ile hastaligin kontrol altina alinmasi genetik
gecisli kanserlere ilgiyi arttirmistir (1). Genetik gegisli
kanserlerden olan familyal adenomatdz polipozis
(FAP) otomozal dominant gegis gosteren kalitsal bir
sendrom olup 8000-15.000 dogumda bir goziikiir. APC
genindeki  mutasyonlar  sonucu  olusur. FAP
hastalarinda kolon ve rektumda binlerce polip gelisir.
Eger profilaktik total kolektomi yapilmazsa bu
hastalarda %100 kanser gelisir. Bu hastalarda desmoid
timorler, osteoma, beyin timdrleri, optik ndrit,
hepatoblastoma, tiroid kanserleri gibi ekstraintestinal
sorunlar da goriliir (1-3).

Noroendokrin ~ tiimdrler ise  gastrointestinal
sistemde submukozada yer alan ndroendokrin
hiicrelerden koken alir. Goriilme sikliklar1 100000 de
2,5 ile 5 arasinda degismektedir (4, 5). Noroendokrin
hiicrelerin olmadigi meme, tiroid gibi solid dokularda
ise ploripotent hiicrelerden koken aldigi varsayilir.
Radyoloji alanindaki gelismelere ragmen tanilari
sadece patolojik olarak konulabilmektedir  (3).
Noroendokrin tiimérlerin simiflandirilmast igin pek ¢ok
tartisma olsa da en son 2010 yilinda Diinya Saglik
Orgiitii (WHO) tarafindan yapilan siniflama bugiin igin
prognoz ve takibin nasil yapilacaginin belirlenmesinde
en sik kullanilan kriterdir (6, 7) .

Grau ve ark. (8) karaciger metaztazlari bulunan
FAP hastalarinda adenokanser, noéroendokrin timor
iligskisini genetik olarak agiklanmadigi bunun sonucu
olarak bu iki timoriin senkron timor olarak
degerlendirilmesi gerektigini belirtmistir.

Krausch ve ark. (9) ise 149 néroendokrin timor
hastasini igeren caligmalarinda 15 hastada (%10.5)
ikinci kanser odagma rastlamiglar. Bu 15 hastanin
ikincil tiimorlerinin %60 ‘1 akcigerde, %20’si midede
ve %20’si ileumda oldugu rapor etmisler. Aym
calismada noroendokrin tiimdrle birlikte goriilen
timoriin  tanis1 ortalama 59 yasinda konulmusken,
ndroendokrin tiimdrler i¢in yapilan ameliyatin ortalama
yas1 65°tir. Bizim olgumuz ise 59 yasindaydi.
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Total kolektomi sonrasinda rekonstriiksiyon igin
cesitli yontemler mevcuttur. Bu yontemler arasinda
total kolektomi ve ileorektal anastamoz cerrahin tercihi
ve en iyl yapabilecegini diisiindiigii yontem olarak
uygulanmistir. Hasta acil sartlarinda alindigindan
cerrahin tercihi dogrultusunda operasyon laparoskopik
baslanmayip acik olarak yapilmistir.

Her ne kadar Kraush ve ark. (9) yaptig
¢aligmasinda da %10.5 oraninda ikincil tiimor izlense

KAYNAKLAR

1. Burn J, Mathers J, Bishop DT. Genetics, inheritance and
strategies for prevention in populations at high risk of
colorectal cancer (CRC). Recent Results Cancer Res 2013; 191:
157-83.

2. Celik S, Ozeng MA, Hamaloglu E, Karako¢ D. Familyal
adenomat6z polipozis ile iligkili iki desmoid timor olgusu ve
literatiiriin degerlendirilmesi. Ulusal Cerrahi Dergisi 2011; 27:
235-9.

3. Bosman FT, Organization WH, and Cancer IAFRO (2010).
WHO classification of tumours of the digestive system. Lyon:
International Agency for Research on Cancer. Rev Med Suisse
Romande 2000; 120: 189-90.

4. Modlin IM, Lye KD, Kidd M: A 5-decade analysis of 13,715
carcinoid tumors. Cancer 2003; 97: 934-59.

5. Yao JC, Hassan M, Phan A, et al. One hundred years after
“carcinoid”: epidemiology of and prognostic factors for
neuroendocrine tumors in 35,825 cases in the United States. J
Clin Oncol 2008; 26: 3063-72.

Kocatas ve ark.

de literatiir incelenmesinde hastamiz karaciger veya
ekstraintestinal bagka bir tiimoriin olmadigi kolon
adenokanser ve noroendokrin timdr birlikteligi
yoniinden ilk olgudur. Ancak bu birliktelik tesadiifen
mi yoksa heniiz bilinmeyen bir genetik yatkinlik
sonucunda mu olustugunun anlasilmasi icin ileri
aragtirmalara ihtiyac vardir.
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