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Polip
J Polip, gastrointestinal traktliste liimene dogru cikinti

yapan olusumlara denir

J Yani, mukozal vyiizeyin luminal protriizyonu veya

elevasyonu polip olarak adlandirilir

 Literatlirde ilk polip vakasi, yaklasitk 300 yil Once
rapor edilmistir

*Mentzel D. De excrentiis verracosocristasis. Acta Med Berlin 1721; 9: 78. Cited by Bacon HE (ed). J Int Coll Surg 1957;28:346-356



Polipozislerin siniflandirmasi

J Siniflandirma
= Hamartomlar
= Adenomlar
= Inflamatuvar
" Mix polipozis sendromlari
" Hiperplastik
1 En sik goriilen
= Soliter: Soliter Juvenil Polip (hamartom)
= Ailesel: Ailesel Adenomatoz Polipozis



Pediatrik Polipozis Sendromlarinin

Tanisli

] Sistemik muayene ve asagidaki durumlara
dikkat etmek gerekir
* Makrosefali

* Peniste cillenme

* Olagandisi lekelenmeler (dudaklarda, agizda,
yluzde, ekstremitelerde pigmentli makdller, cafeau-

lait lekeleri)
] Histopatolojik bulgular

] Tani kondugunda kanser 6ykisi ve baslangic
vasl da dahil olmak Gzere dikkatli aile dykusu

alinmalidir




2 Ana Histopatolojik

Sinifland

Irma

‘ 1) Hamartomlar

-Soliter Juvenil Polip
-Juvenil Polipozis Sendromu
-Peutz-Jeghers Sendromu

-PTEN- Hamartoma tumor
sendromlari (Cowden's,
Bannayan-Riley-Ruvalcaba
" Sendromu)

2) Adenomlar

’J

>

-Familyal Adenomatoz

Polipozis (FAP)

-MYH-iliskili
polipozis

-Gardner sendromu

- -Turcot sendromu

-Lynch Sendromu




Hamartomatoz sendromlari ¢ozmek

Genetik Juvenil polypozis
Klinik I sendromu
Patoloji

Aile oykusu

Kolonoskopik goriintiileme \

Cronkhite- Canada
sendromu

Cowdens sendromu

Peutz Jegher
Bannayan Riley Ruvalcaba

sendromu

sendromu




Hangi genetikler

LKB1
= PS
PTEN

85% of Cowden

65% of Bannayan Riley Ruvalcaba syndrome
= JPS

SMAD 4
= 20-50 % JPS

BMPR1A
" 20-40% of JPS

ENG
- JPSHHT



Patolojik ozellikler

Makroskopi Buylkliik (cm) | Mikroskopi
Juvenil polip -Kliclik sapsiz veya 1-3 -Musin ile dolu dilate
buyuk sapli kistler
-Ulsere frajil yiizeyli -Bol lamina propria
-Belirgin inflamatuar
infiltrasyon
Peutz Jegher -Sapli veya sapsiz 0,5-5 -Yaprak benzeri yapi
-Lobule yuzeyli -Uzun dallanan
agaclandirici duz kas
lifleri
Tubuler ve villoz -Sapli 0,5-5 -Bezler ve tibduller +/-
adenom -Plrizsiz kirmizi inflamatuvar infiltrat
loblu ylizey *Displazi her zaman

-Duz genis tabanli

sapsiz

mevcuttur®




(A and B) Tubular
adenoma

e (C) Sessile serrated
adenoma

e (D) Fundic gland polyp

* (E and F) Peutz-Jeghers
polyps

* (G) Juvenile polyp

e (H) Inflammatory
pseudopolyp

e (I andJ) Polypoid
ganglioneuroma




Polipozis sendromlarinin ortak basvuru
semptomlari

) Rektal Kanama (genellikle agrisiz)

J Karin agrisi
1 Bagirsak aliskanliginin degismesi

1 Polip/rektum prolapsusu

 Invajinasyon

J Asemptomatik



1)Hamartomatoz polipozis sendromlari



Juvenil Polip

] Tani aninda soliter hamartom

. Ortalama tani yasi: 4 yas

J Agrisiz rektal kanama

. Perianal polip cikintisi

. Cocuklarin % 40’da coklu polipler vardir

1 % 60’da rektosigmoid bolgede






Juvenil Polip’te Hasta Yonetimi
] Total kolonoskopi gerektirir

] Birden fazla polip varsa, poliplerin % 40’

rektosigmoidin proksimalindedir

I Polipler tesadufen bulunsa bile cikarilmalidir
] Total kolonoskopi sonrasi soliter polip varsa
ve ilgili aile dykusu yoksa polipektomi

veterlidir



Bir cocukta hangi polip cok
buyuktur?
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Polipektomide perforasyonun onlenmesi




Juvenil Polip’te Prognoz

] Soliter ise kolorektal kanser riskinde artis yok,
ancak soliter polip ile basvuran hastalarda
polip tekrarlayabilir

1Semptomlarin tekrarlamasi durumunda
hamartomatoz polipozis sendromunun ilk
basvurusu olabilir; bu ylizden her zaman
veniden arastirmak gerekli

. Multilp juvenil polipler, ailevi kolonik polip
oykusu veya kolorektal kanser 6ykusu var ise
juvenil polipozis sendromu distnulmeli



Juvenil Polipozis Sendromu (JPS)

] Epidemiyoloji ve Basvuru Sekli

] 1/100 000

- Coklu juvenil tip hamartomatoz polipler
. Artan GIS malignite riski

Asagidaki durumlarda JPS'yi disdnun:

e Kolonda >5 juvenil polip
* GISin diger bolumlerindeki juvenil polipler

* Pozitif aile 6ykisu olan bir hastada herhangi bir
javenil polip



Juvenil Polipozis Sendromu

infant JPS -Bebeklikte -Anemi -Fulminan -Premalign
baslar -Kanama -Agir vakalarda, | -35 yasinda %15
-ishal kolektomiye kolorektal kanser
-Protein ragmen <2 y’da | insidansi
Kaybettiren en- olimle -%50 yasam boyu
enteropati sonuglanabilir | kolorektal kanser
-invajinasyon riski, ancak
-Rektal kanama cocuklukta
gelismesi cok
nadirdir
Juvenil polipozis | -3-5 polip -Kronik GIS -Omiir boyu -Javenil polipozis
sendromu saptandiginda kanamasi 50-200 polip koliye gore
(sadece kolonda | -Akut GIS kanamasi jeneralize JP’de
oldugunda JPC -Anemi daha yliksek
olarak -prolabe rektal malignite riski

adalandirilir)

polipler
-Karin agrisi
-ishal







JPS: Patofizyoloji
] Otozomal dominant
] Tam penetran; degisken
% 60 ailevi; geri kalani sporadik

1 SMAD4 (% 20), BMPR1A (% 20) ve muhtemelen
ENG1'deki germ hatti mutasyonlari

. Bazilari bu aciklamada PTEN mutasyonlarini da
icerir

d SMAD4 mutasyonu bir timor baskilayici gendir
ve mide poliplerine ve kalitsal hemorajik
telanjiektaziye yatkinhk olusturur




JPS’de Hasta Yonetimi

Bir gen mutasyonu tanimlandiginda, risk altindaki
aile Gyelerini test edin

JBilinen mutasyon

" Uygun danismanliktan sonra genetik test

= SMAD4 mutasyonu varsa, HHT (Kalitsal hemorajik
telenjiektazi) icin de tarama yapilmalidir

JBilinen mutasyon degil ise

" Birinci derece yakinlarda 12 yasina kadar kolonoskopi
ile taramak gerekli

® Cocuklarda kolonoskopi her 2 yilda bir yapilmali



1 JPS hastalarinda 15 yasindan baslayarak her 2-
3 yilda bir total kolonoskopi yapiimali, polipler

klinik olarak belirgin ise daha erken

J Kanser, yuksek dereceli displazi veya yiiksek
polip yuki endoskopik olarak kontrol

edilemiyorsa total kolektomi yapilmahdir



JPS’lu cocuklarda kanser riski yok

Risk of colorectal cancer in juvenile polyposis

Lodewijk A A Brosens, Arnout van Hattem, Linda M Hylind, Christine lacobuzio-Donahue, Katharine
E Romans, Jennifer Axilbund, Marcia Cruz-Correa, Anne C Tersmette, G Johan A Offerhaus, Francis

M Giardiello

Gut 2007 ;56:965-967 . doi: 10.1138/gut.2006. 116913

Age at diagnaosis Prior partial

of colorectal colectomy Death from
cancer (years)] Sex Race [oge in years) colorectal cancer
30 F W Mo MNo

32 F W Yes (28) MNo

37 M W Yes (18) Yes

41 M W Mo Yes

48 F W Mo MNo

52 M W Yes (19) Yes

53 M W MNo Yes

58 M W Mo Yes

Ancak yasla birlikte artan kolorektal kanser riski unutulmamalh!!



Peutz Jegher Sendromu (PJS)

1 1/50 000-1/200 000 canh dogum

 GIS boyunca muko-kutandz pigmentasyon ve

hamartomatoz po

J Polipler cogunluk

ipler

a GIS'de (6zellikle jejunumda),

daha az mide ve kolonda bulunur

J Pozitif aile 6ykiisi ve tipik cillenme varsa hastalarin

bobrek, mesane, akciger ve burun deliklerinde

polipleri olabilir



PJS’da Klinik Basvuru

. Polipler, erken yaslarda ileusa, kanama, anemi,

GIS’de invajinasyonuna neden olabilir

J Pigmentasyon bebeklik doneminde ortaya cikar

J

Pigmentasyon bolgeleri: dudaklar, agiz ici, burun

C

elikleri, perine, parmaklar ve ayak parmaklari

C

ahil eller ve ayaklar

J Pigmentasyon ergenlikten sonra kaybolabilir, ancak

bukkal mukozada devam eder



PJS'nin klinik tanisi ve patofizyolojisi

J Asagidakilerden herhangi birine sahip herhangi
bir cocuk/ergen:
= > 2 histopatolojik olarak dogrulanmis PJ polip

" Yakin akrabalarda herhangi bir sayida PJ polip ve
pozitif aile dykusu

" Yakin akrabalarda karakteristik mukokutanoz
pigmentasyon ve pozitif aile dyklsu

= Karakteristik mukokutandz pigmentasyona sahip bir
bireyde herhangi bir sayida PJ polip



J Otozomal Dominant

1 Mutasyona ugramis STK11 geni (tumor

baskilayici) hastalarin %90'inda bulunur

1 Aileler arasinda ve aile icinde belirgin fenotipik

degiskenlik



PJS’de Hasta Yonetimi

J Mutasyon tespit edilirse, genetik

danisman

test etme

Iktan sonra risk altindaki akrabalari

K gerekir

J Orta bagirsak ile ilgili komplikasyonlari 6nlemek

Icin

= Derin enteroskopi (cift veya tek balon teknigi)

veya

= Laparotomi/laparoskopi ve intraoperatif enteroskopi

(IOE) ile

polipektomi gerektirir



J Asemptomatik poliplerin yonetimi:
" Polipler < 1.0 cm, intususepsiyon riski yok
=" 1,5 cm'den buylk polipler,
v'derin enteroskopi veya IOE ile cikarmayi

v'2-3 yilda endoskopi, kolonoskopi ve kapsul

endoskopi veya MRE ile taramayi gerektirir

] Polipektomi sadece deneyimli uzmanlar tarafindan

vapiimahdir!



PJS'li hastalarda polip ve malignite
taramasi

. Sekiz yasina kadar gastroskopi ve kolonoskopi
vapilmali

= Polip saptanirsa: 3 yilda bir 50 yasa kadar

= Polip saptanmazsa: 18 yasina kadar tekrar,
ardindan 3 yilda bir 50 yasa kadar

1 Ince bagirsaklar, kapsul endoskopi veya MRI
enterografisi ile 8 yasindan itibaren her 3 yilda
bir degerlendirilmelidir




d Yillik klinik muayene, Hgb, karaciger fonksiyon
testleri

. Genital sistemin yillik muayenesi
(testisler 10 yasindan itibaren
vilda bir, servikal smear 18 yasindan itibaren
vilda bir yapilmalidir)

] 18 yasindan itibaren aylik kendi kendine
meme muayenesi; 25-50 yaslari arasi yillik
meme MRG'si, ardindan yillik mamografi



Close correlation between MRI and capsule endoscopy in adults
(and children) with PJS. Gut 2009 Postgate A et al (n=9)




Double balloon enteroscopy in children

Q Fakat submukozaya zarar
Adult case series/reports: vermeden ne kadar

Small-Intestinal Peutz-Jeghers Polyps Resected by Endoscopic se e . .
Polypectomy with Double-Balloon Enteroscopy and Removal b u y u k b Ir p O I I p
Y. Matsumoto - N. Manabe . S, Tanaka - A. Fukumoto .

Confirmed by Ultrasonography c kartabiliriz?
3 Mitoka - . Cragom 0 C ocuklarda PJS'de DBE ve
polipektomi ile ilgili kanit
ve deneyim eksikligi

Fig. 5 DBE image showed that the polyp was resected, and the ulcer
was clipped



Video kapsul endoskopi




The end of the barium in PJS.....VCE is not
perfect enough....

ABSTRACT

Video Capsule Endoscopy in the management of children with Peutz-
Jeghers Syndrome: a blinded comparison with Barinm Enterography
for the detection of small howel polyvps.

>

Postgate A, Hyer W, Phillips R, Brown G, Schofield G, Burling D, GuptaA,
Marshall M, Bartram C, Taylor S, Latchford A, Bassett P, Fitzpatrick A, Fraser C



PJS’da Prognoz

J Etkilenenlerin %60’1, cocuklukta laparotomi
gerektirecektir

 Erken yasta ortaya cikan GIS obstriiksiyonu icin ilk
laparotomiden sonra tekrarlayan yeniden ameliyat
riski

1 Nifusun geri kalanina kiyasla goreceli kanser riski

15,2 kat artmistir ve cogunlugu GIS'dedir ve
yetiskinlikte ortaya cikar

1 GIS'deki timorler: kolon, pankreas, mide

] Extraintestinal tiimorler: akciger, testis,
vumurtalik, meme, rahim, serviks




Kolondaki polip yukunu degerlendirin




Polip yukunu bazen hafife alabiliyoruz




Cerrahi/endoskopik secenekler
hakkinda gercekci kararlar




PJS‘da cerrahi







% PJS without laparotomy
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Peutz Jegher icin sonuc

(J FAP'dan daha erken J Bunlar biyuk polipler

yasta tarama - Onemli ve az sayida

1 Daha erken pediatrik rapor edilen

komplikasyonlar perforasyon riski

e e ] Laparatomilerden
J Yeni gorintileme P

véntemi kacinin
v’ Laparoskopi

v'DBE



PTEN Hamartom Tumor Sendromu

J Her biri mutasyona ugramis PTEN timor
baskilayici gen ile iliskili genetik sendromlar
grubu

v Nadir olarak gozlenir 1/200.000

v' % 50’de novo mutasyonlar



J Cowden sendromu
v’ Otozomal dominant

v %90'Inda hepatik fleksuranin distalinde kiiciik hamartomatoz
kolon polipleri bulunur

v Nadiren cocuklarda goralur
v Makrosefali, akral keratoz ile iliskili

1 Bannayan-Riley-Ruvalcaba Sendromu
v/ Otozomal dominant

v’ Ergenlik 6ncesi baslar

v’ Makrosefali ile iliskili, gelisimsel gecikme, lipomatoz,
hemanjiyomatoz, kanser riskinde artis (bobrek, tiroid, meme)

] Proteus Sendromu

v Hemi-hipertrofi, ancak birkac GIS sorunu



Cronkhite-Canada Sendromu

] Gastrointestinal polipozis
] Ektodermal degisiklikler
 Cilt pigmentasyonu

1 Alopesi

 Tirnak degisiklikleri




2)Adenomatoéz polipozis sendromlari



Familyal adenomato6z polipozis (FAP)

1 FAP kalitsal yolla iletilir ve kolorektal
kanserlerininin % 1’ini olusturur

. APC geni adi verilen FAP geni, 5. kromozomun
uzun kolunda (g21) yer alir

. FAP hastaligina toplumda her 7.000 — 12.000
kiside bir rastlanir

J FAP hastaliginda ergenlik cagindan baslayarak
kalin bagirsakta yluzden fazla ve hatta binlerce
polip gozlenir

J % 75’inde ailesel 6zellik mevcuttur



MYH geni ile iliskili polipozis

1 MYH geni ile iliskili polipozis hastaligidir

1 Bu hastalarda genc yasta adenomato6z polipler

ve kalin bagirsak kanseri gelisir

. Genetik tarama testleri ile kisilerin riskleri

arastirilabilir



Gardner’s Sendromu

 GiS’de polipozis

J Kafatasinda, mandibula ve uzun kemiklerde osteomalar

J Benign yumusak doku tiimorleri ve diger extraintestinal
bulgular icerir

J Gardner’s sendromu ve FAP, APC genindeki tek bir genetik

lokusdaki degisimden olusan, farkl 2 grup hastaliktir

(J CHRPE (konjenital retinal pigment epitel hipertrofisi)
bulunur, % 90 vakada oktler pigmente fundus lezyonlari

bulunur, multipldir ve % 87 vakada bilateraldir



Turcot Sendromu (Glioma-Polipozis)

1 FAP ile birlikte SSS timorleri vardir. FAP’In
gercek varyant formu olup, ailevi o6zelligi

vardir.

1 Aile bireylerine de kolonoskopi ve beyin

taramasi tetkikleri yapilmalidir



Lynch sendromu (HNPCC)

J Herediter nonpolipozis kolorektal kanser (HNPCC) adi ile

de anilir
J Bu hastalarda 2., 3. ve 7. kromozomlarda bozukluk vardir

J Lynch sendromlu hastalarda az sayida ve saglikli
nufustaki kadar polip bulunur, ancak bunlar kolaylikla

kanserlesebilirler

. Bu hastalarda ayrica; meme, tiroid, mide, bobrek, beyin,
ince bagirsak, idrar yolu, rahim ve yumurtalik timorleri

gorullr



Syndrome Gene (s) Cancer risk Screening Onset Interval Other
Familial APC Colon Colonoscopy 10 years 1 year Colectomy recommended by 20 to 25 years
adenomatous
polyposis
Gastric Endoscopy 18 to 20 years  1to4 years
Thyroid Examination or ultrasound 18 years 1 year
Brain (medulloblastoma) Neurologic examination Infancy 1 year
Liver (hepatoblastoma) Alpha-fetoprotein, abdominal Infancy 3 to 6 months Until ages 5 years
ultrasound
Desmoid tumor Abdominal examination, Abdomen/  Postcolectomy 1 to 3 years Can lengthen to 5 to 10 years if first interval
pelvis MRI normal
Juvenile polyposis SMAD4 and Gastric Endoscopy 15 years 1 to 3 years Evaluate for HHT with SMAD4 mutation
syndrome BMPRIA
Colon Colonoscopy 15 years 1to 3 years
Peutz-Jeghers STK11 Gastric Endoscopy 8to 10 years 2to 3 years Defer second study to 18 years ofage if no
syndrome polyps
Colon Colonoscopy 8to 10 years 2to 3 years Defer second study to 18 years of age if no
polyps
Small intestine MRE or video capsule study 8to 10 years 2to 3 years Defer second study to 18 years of age if no
polyps
Reproductive—F (ovarian/cerv/ Pap smear, pelvic examination 18 years 1 year
uterine)
Reproductive—M (testes) Testicular examination 10 years 1 year
Pancreas MRCP or endoscopic US 30to 35years  1to2 years
Breast Mammogram/breast MRI Breast 25 years 1 year 6 months
self-examination
PTEN hamartoma PTEN Colon Colonoscopy 35 years | to 5 years Earlier if symptomatic
tumor syndrome
Thyroid Examination and ultrasound 18 years 1 year

*
Modified from Achatz et al, Clinical Cancer Research, 2016. F = female; M = male; MRI = magnetic resonance imaging: MRE = magnetic resonance enterography: MRCP = magnetic resonance
cholangiopancreatography: US = ultrasound.



Syndrome

Familial targeted testing

Familial screening

Familial screening
interval (if first
negative)

Familial adenomatous polyposis

Juvenile polyposis syndrome
Peutz-Jeghers syndrome

PTEN hamartomas tumor syndrome

Constitutional mismatch repair Deficiency

10p23 deletion
Hereditary mixed polyposis

Serrated polyposis

APC

SMAD4 and BMPRIA

STK11

PTEN

PMS2, MLHI, MSH?2,
MSH6

10p23 deletion
GREM1

None

. . *
Genetic testing only

If genetic testing negative in proband, screening colonoscopy/endoscopy at 15 years in first

degree family members

If genetic testing negative in proband, screening colonoscopy/endoscopy at 15 years in first

degree family members
. . *
Genetic testing only

~ . . »
Genetic testing only

Genetic testing only *

. . *
Genetic testing only

First degree relatives: (earliest of following) ages 40, 10 years before earliest CRC diagnosis,
age of earliest diagnosis of serrated polyposis

5 years

5 years

Every 5 years

*
In those listed as “genetic testing only,” the presumption is that the grand majority of affected individuals have a mutation in a known gene: should amutation not be identified despite clear clinical

phenotype, we recommend evaluation of first-degree family members at 10 years before phenotype onset in proband.



SONUC

J Cocuklarda kolonda en yaygin gézlenen polip soliter juvenil polip

olup malign degildir

J Cocuklarda multipl polip, adolesanlarda juvenil polip, bir veya
multip adenomatdz polip ya da mide veya ince bagirsakta polip
gozlendiginde aile hikayesi dikkate alinarak gastrointestinal ve

extragastrointestinal maligniteler arastiriimalidir.

J Spesifik polipozis sendromlarina dayanilarak endoskopik taramalar,
bazi vakalarda kolektomi ve klavuzlara dayali kanser taramalari

yaptimalidir



TESEKKURLER..



