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Herediter kolorektal kanser sendromlarinda
cerrahi yaklagim, takip protokolleri nasil
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Herediter Kolorektal Kanser
Genetik mutasyonun tanimlanmig oldugu ve bunun testlerle
dogrulanabildigi babadan ogula aktarilan kolorektal kanser

Hereditary colorectal cancer
| ynchsyndrome 8%  FAP<1%  PIS, JPS, CS/PHTS etal. <1%

* Primer profilaksi: Kanser gelismeden miidahale edilmesi

« Sekonder profilaksi: Kanser tanisi almis hastada metakron tiimérlere karsi tedbir
(genisletilmis rezeksiyon)

« Tersiyer profilaksi: Ameliyatli hastada metakron tiimére karsi tedbir
(tekrar ameliyat)

?
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yneh sendromd « Cerrahi alan enfeksiyonu
Klasik FAP Agir formu %100
Klasik FAP Hafif formu %80 « Atelektazi
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MAP %50 « Trafik Kazasi
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* The American Society of Colon and Rectal Surgeons Clinical Practice Guidelines for the
Management of Inherited Polyposis Syndromes
* ASCRS Clinical Practice Guidelines for the Surgical Treatment of Patients With Lynch
Syndrome
* European guidelines from the EHTG and ESCP for Lynch syndrome: an updated third
edition of the Mallorca guidelines based on gene and gender
* NCCN Genetic/Familial High-Risk Assessment: Colorectal
* Japanese Society for Cancer of the Colon and Rectum (JSCCR) guidelines 2020 for the
Clinical Practice of Hereditary Colorectal Cancer
* Guidelines for the management of hereditary colorectal cancer from the British Society

of Gastroenterology (BSG) / Association of Coloproctology of Great Britain and Ireland
(ACPGBI)/ United Kingdom Cancer Genetics Group (UKCGG)
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Gastroduodonal adenomas (664-1.493)
L Hopablasoma(t4t-1751)
[ Thyoidtmors (140-1309) |
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Codon number
[ Attenuated FAP (1-157; 213-412; 1,695-2,843)
I intermediate FAP (157-1,595)

. Profuse FAP (1,250-1,464)
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Profilaktik cerrahi tipi ve zamanlamasi
« Ailede kolorektal kanser yuki
« Ailede kanser yasl, 6lim yasi, dezmoid timér varhigi
« Adenom sayisi, sekli, boyutu
« Fertilite ve sekstel disfonksiyon kaygisi

* Hastanin sosyal hayati
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* Total proktokolektomi + ileal pos - anal anastomoz
« Total proktokolektomi — ug ileostomi
* Total abdominal kolektomi + ileorektal anastomoz

* Total abdominal kolektomi + ug ileostomi

»
* Genotip
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(>1000 polip)

Codon 12!

* Klasik agir FAP — kanser yok

464
* 10 yasindan itibaren yillik kolonoskopi

« Ergenlik sonu total proktokolektomi + ileal pos anal anastomoz

« Klasik hafif FAP — kanser yok (100-1000 polip)

Codon 157-1595

* 10 yasindan itibaren 1-2 yil arayla kolonoskopi

« Total proktokolektomi + ileal pos - anal anastomoz
* 20’li yaslarda

* Total abdominal kolektomi — ileorektal anastomoz

Rektumda <20 polip
Polip boyutu <10mm

Gebelik planlayan geng kadin

Okul ve is bulma siireci devam eden geng hasta
Mezenterik kompleks dezmoid tiimér

Rektum giidiikte kanser %1.6 karsin %10.8

Church J, Dis Colon Rectum 2003
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* Polip >10mm
* Yiiksek dereceli displazi

Erken donemde ameliyat 6nerilebilir
* Polip sayisinin hizl artigi

« Kanser tanisi/stiphesi

* Polipozis kaynakli belirgin semptom varligi
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(10-100 polip)

Attenle FAP

* 18-20 yasindan itibaren 2 yil arayla kolonoskopi

« Total abdominal kolektomi — ileorektal anastomoz

€sso
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« ileal pos - anal anastomoz

« Stapler — Elle (+mukozektomi)

* Fonksiyon
« Stapler > elle anastomoz

€sso

FAP

« Klasik FAP — Kanser var

* Onkolojik agidan sporadik kanser gibi yonet

* Preop gastroduodenal lezyon ya da dezmoid tiimor arastir

AR il * Total i + ileal pos anal ug ileostomi
« Disli gizgiyi tutan adenom varsa Pr (=5 /s
L e o e astomo: « Total i i + ileorektal / ug ileostomi
AHI ONKOLO CERRAHI ONKOLO
esso
KONGRESI 6 KONGRESI
o FAP
« Sfinkter disfonksiyonu/inkontinans Classical AP AP
* Distal rektum kanseri . .
* Radyoterapi gerektiren kanser varligi S Spare
* Pog istemeyen hasta | | :Z"“;";’JE‘;‘.T.?E"E“;?;”
Female (before pregnancy or marriage)
Before enteing school or fning
j p—— enployment v
e IPAA N - - 3 ~
Je RA )
. . o /Stapled) 4 M v
« Total proktokolektomi — ug ileostomi sonfsupled) —

Intra-abdominal
desmoid tumor

Tomita N, Int Jour Clin Oncol, 2021
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x FAP takip

* Kolorektal

* Kolorektal digi
« ileal pos

* Duodenum
* Anal transizyon bolgesi * Tiroid

* Rektum gliduk * Sinir sistemi

* Dezmoid

. %,
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Lo FAP taki P

* Pog adenomu
* %6.7 - %74
+ <18yas
« Es zamanli mide adenomu varlig
« Erkek cinsiyet

+ Klasik FAP agir formu

Yillik kolonoskopi

« 5mm uzeri poliplere eksizyon / ablasyon

« Kanser gelisirse pos eksizyonu
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x FAP takip
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 Anal kanalda displazi / kanser

* Displazi
* 25yilda %69

%11-%17

* Kanser %1
* %75 anal transizyon bolgesi

* Yillik rektoskopi — polipektomi

Smith JC J Cancer Ther 2013
Boostrom SY. J Gastrointest Surg 2013
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FAP takip
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* Rektumda kanser

* Uzun dénemde %2

* 6-12 ay araliklarla rektoskopi

* 5mm tizeri poliplerin eksizyonu

FAP takip &0
0
* Duodenum adenom
 Kolektomi éncesi / 20-25 yas endoskopi
. Total points _Spigelman stage _ Recommended follow-up inerval
* Yillik endoskopi
0 0 5 years
-4 | 5 years
56 " 3 years
78 " Annual and consider endoscopic therapy
sn v 612 months and considorendoscopicr
surgicalthrapy
Normal ampulla  Minor polyposis Major polyposis
Ampulla size na Less than 1.cm More than 1cam
Vilous histology 3 Nore resent
Degree of dysplasia  n/a Mild Moderate or severe
Recommended 5 yeary 3yearly Annual
sunellance
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FAP Takip

* Dezmoid tlimér
* %15
 Karin duvari, intraabdominal

Genotip, aile hikayesi kolektomi zamanlamasi tizerine etkili olabilir

* Yillik karin muayenesi

* 1-3 yil arayla batin BT/ MR
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FAP takip

* Tiroid kanseri
* %1-2
« Ergenlikte tiroid ultrasonu / yillik tiroid muayenesi

* 2-5yil arayla tiroid ultrasonu

« Santral sinir sistemi, ince bagirsak, pankreas, hepatoblastom

« takip protokolii yok
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Lynch Sendromu

* DNA yanlis eslesme tamir (mismatch repair) genlerinde mutasyon

b
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Lynch Sendromu

Kolorektal kanser Ortalama tani yasi Toplam risk Popiilasyonda risk
(80 yasa kadar)
44

* MLH1
* MSH2 MLH1 %46-61
* MSH6
PMS2 MSH2 a4 %33-52
. %4.2
MSHE 42-69 %10-44
« Kolorektal, jinekolojik, Griner, gastrik, pankreatobiliyer, prostatik kanserler
gorilebilir PMS2 61-66 %8.7-20
el @ ulusa K
AHI ONKOLOJ! =) esso CERRAHI ONKOLOJI =) esso
[ KONGRES ] [ KONGRESL ]
proscee: Lynch Sendromu ¢ Locia Lynch Sendromu

* Kolonoskopik takip
* 1-2 yil arayla

* MLH1, MSH2 -- 25 yasindan itibaren
* MSH6, PMS2 -- 35 yasindan itibaren

* Avrupa Herediter Tumor Grubu: MLH1,MSH2, MSH6 — 2-3 yil arayla
PMS2 -5 yil arayla

* Primer profilaksi 6nerilmez

« Orn. MLH1 mutasyon, kanser yok — cerrahi énerilmez
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Lynch Sendromu

* Segmenter rezeksiyon
* Sag hemikolektomi
* Genisletilmis sag hemikolektomi
* Anteriyor rezeksiyon

« Total abdominal kolektomi — ileorektal anastomoz

« Total proktokolektomi — ileal pos / ileostomi

ot

P e
@ €sso

b

Lynch Sendromu

* Primer timorde sekonder profilaksi

* Metakron kanser riski

* Segmenter %20.4 - %47 €-> Total %0 - %8
« MLH1, MSH2 > MSHS, PMS2

Malik S5, Fam Cancer 2018
Kim, Ann Surg Oncol 2017
Renkonen-Sinisalo L, Dis Colon Rectum 2017
Parry S, Gut 2011

signoroni s, Int J Clin Oncol 2020
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Lynch Sendromu

* Primer tiimérde sekonder profilaksi

* MLH1, MSH2 -- Total abdominal kolektomi

* MSH6, PMS2 -- Segmenter (standart) rezeksiyon

* Rektum kanseri
* Asag anteriyor rezeksiyon

= g0

-] MMR Gene Mutation b

Age 25 years: 2 yearly Age 35 years: 2 yearly
colonoscopy colonoscopy

Colectomy: Standard
management

Monahan KJ, Gut 2020

Colectomy: Consider
gene-specific management
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Lynch Sendromu

 Sekonder profilaksi

* Diger organ tiimorlerini arastir
* Endometrium
= Over
* Mide

« Urolojik

CERRAHI ONKOLOJI

KONGRESI

* Metakron timorde sekonder profilaksi

* Metakron kolon timérii

* Total abd | kolek i —ileorektal
* Metakron rektum timori
+ Total proktokolektomi —ileal pos / ug ileostomi *
7
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Lynch Sendromu Takip
* Ameliyat sonrasi takip

* 2 yil arayla kolonoskopi / rektoskopi
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* Endometrium kanseri

« Tarama mortaliteyi azaltmiyor
* Cogu erken evre, sagkalim cok iyi

* 30-35 yasindan itibaren 1-2 arayla endometrial biyopsi
+ Transvajinal ultrason yeri yok

« Profilaktik histerektomi mortaliteyi azaltmiyor, insidans azalir

* 40 vyas Ustii / cocuk diisiinmeyen kadinlara éneri olarak sunulabilir
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Eouce= Lynch Sendromu Takip e Lynch Sendromu Takip
* Over kanseri * Mide kanseri
* 30-35 yas gastroskopi
« Etkin tarama yontemi yok * H Pilori varsa tedavi et
+ Transvajinal ultrason etkinligi konusunda yeterli bilimsel veri yok o RBlEIhED
* Ca-125 kullanilabilir
« Bilateral salpingo-ooferektomi insidansi azaltabilir
« iatrojenik menapoz
AH ONKOLO ) ) Lynch Sendromu Vaka i j} esso
Lynch Sendromu Takip =

« Uriner sistem kanseri
* 30-35 yas idrar tahlili

* Yillik tekrar

« ince bagirsak, pankreas, meme, prostat kanserleri

« etkin tarama yok

(pathMLH1)

yas
« Splenik fleksura kanseri — segmenter rezeksiyon

* 48yas

* Lokal niiks = splenektomi — distal pankreatektomi
* 53 vyas

* Endometrium kanseri — TAH_BSO
* 60 yas

* Metakron gekum kanseri + ampulla vateri kanseri - Total abdominal kolektomi - Whipple
* 64 yas
* Distal Ureter tiimorii — Groloji degerlendirmesinde

46 yas oglu gekum ca- kc met nedeniyle exitus
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CGalisma Grubu

 Tum saglik galisanlari ve toplumu
herediter kolorektal kanser
sendromlari konusunda egitmek

* Aile 6ykisu ve timor genetigi
incelenerek ytksek riskli kisilerin
belirlenmesi ve onlara genetik
danismanlik hizmeti — gerekli
goriliur ise genetik testlerin
yapilmasini saglamak

« Ulkemizde herediter kolorektal
kanser veri tabani olusturulmasi
i¢in galismak ve nitelikli klinik
¢alismalar yapmak
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Herediter kolorektal kanser sendromlarinda
cerrahi yaklagim, takip protokolleri nasil
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