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Lynch sendromu
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OZET

Kolon kanserlerinin etiyolojik faktorleri ile ilgili ¢alismalar uzun siredir devam etmektedir. Genetik faktérlerin etkili
oldugu iki klinik tablo tanimlanmugtir. Bunlar familyal adenomatéz polipoid sendrom ve Lynch sendromudur. Oto-
zomal dominant gegis gésteren Lynch sendromu yiiksek penetransa sahiptir ve kolon kanserlerinin kiglk bir gru-
bunu olugturmaktadir. Birinci derece akrabalarindan 4 kiside kolon kanseri bulunan ve kendisi de kolon kanseri
nedeniyle opere edilen bir Lynch sendromu vakasi literatiir esliginde sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Kolon kanserleri, Lynch sendromu, Familyal adenomatéz polipoid sendrom.
SUMMARY
Lynch syndrome

Studies related to the etiological factors of colon cancers have been carried on for a long time. Two syndrome af-
fected by genetic factors have been defined; these are familial adenomatozis polypoid syndrome and Lynch
syndrome. Lynch syndrome transmissed autosomal dominantly and had a high penetrans is a small group of
colon cancers. A case operated for colon cancer, and there are 4 cases bearing colon cancer in her family is pre-
sented as a Lynch syndrome, and the related literature are reviewed.
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Kolon kanserlerinin etiyolojisinde genetik faktérlerin birinci derece akrabada kolon kanserinin olmasi
bagimsiz bir risk faktdrl olabilecedi uzun siredir gerektigini belitmislerdir (3).

tartigiimaktaydi. Son yillarda bu konuya ilgi artmig ve
arastirmalar yogunlasmistir. Rosen'in (1) bu konuya
dikkat gekmesinden sonra kolon karsinogenezinde
roli olan genetik faktorler hizla belirlenmeye
baslanmistir. ilk olarak Lynch ve ark. (2,3) bu konuya

Klinigimizde opere ettigimiz ve dort tane birinci
derece akrabasinda kolon kanseri olan bir hasta LS
olarak degerlendirildi. Bu hastanin klinik dzelliklerinin
literatdr  esliginde tartisilmasi ve sunulmasi

. . . g amaclandi.

dikkat cekmisler ve genetik faktorlerin rol aldigi kolon

kanserlerini bir sendrom adi altinda (Lynch Send- Olgu: ET. 52 yaginda bayan hasta. Alti aydir
romu) tanimlamiglardir. Bu giine kadar kolorektal devam eden kint vasifli karin agrisi ve son ¢ aydir
kanserlerin familyal riski konusunda iki drnek ayrintili beliren ve giderek blyiiyen, sag alt kadrana lokalize
bir sekilde incelenebilmistir; bunlar familyal ade- kitle, halsizlik sikayetleri ile bagvurdu. Fizik Mu-
nomatdz polipozis ve herediter nonpolipoid ko- ayene : Genel durumu iyi, soluk renkte. Karin sag alt
lorektal kanserdir (HNPKK) (4). Sonuncu o6rnek kadrani tamamen dolduran, sol alt ve sag st kad-
Lynch sendromu olarak da adlandiriimaktadir. Bu iki ranlara tasan 25x15 cm capinda, orta sertlikte mobil
hasta grubunda hastalik otozomal dominant gegis bir kitle palpe edildi. Abdominal Ultrasonografi: Sa-
gosterir ve yilksek kolon kanseri riski ve penetransa g alt kadranda heterojen eko gésteren, 22x13 cm
sahiptir. Ancak bunlarin kolon kanserleri icindeki capinda, sag overden koken alabilecegi disinilen
ylzdesi oldukea diisiiktir (3,4). kistik kitle. Batin Tomografisi: Inen kolon distalinde

duvar kalinlagmasi, transvers kolon proksimalinde
duvar kalinlagmasi ve posteriorunda enkapsule
mayi. Kolon Grafisi: inen kolon distalinde dolma de-

Lynch ve arkadaslari ailede bir tane kolorektal
kanser varhginin riski U¢ kat artirdigini ve Lynch
Sendromu (LS) diyebilmek icin ailede en az iki tane
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fekti, transvers kolonun hepatik fleksuraya yakin
kisminda distan basi mevcut, kontrast maddenin
proksimale gegisi tam olmamaktadir (Sekil 1). Ko-
lonoskopi: Anusten itibaren 37. cm'de limeni
cepegevre daraltan ve mukozada duzensizlik yapan
kitle belirlendi (Sekil 2), kitleden biyopsi alindi. Ko-
lonoskopla transvers kolondan dteye gegcilemedi
ancak diizgiin sinirh basi imaji izlendi. Laboratuvar:
Kan biyokimyas! normal, Hb: 7.5 gr/dlL, serumda
dlciilen AFP ve CEA degerleri normal duzeylerde idi.
Gaitada gizli kan pozitif olarak bulundu. His-
topatoloji: Iyi diferansiye adeno kanser. Aile Hi-
kayesi: Hastanin dedesinin (annesinin babasi) ve
annesinin kolon kanseri nedeniyle opere edildikleri
ve hayatta olmadiklari 6grenildi. Hastane kayitlar in-
celenerek hastalarin kolon kanserinden opere edil-
dikleri dogrulandi. Blyuk dayisinin oglunun (48 yas)
iki yil 6nce, kigik dayisinin dg yil dnce kolon kanseri
nedeniyle opere edildikleri ve halen yasamakta ol-
duklan belirlendi. Hastalar kontrole ¢agirildi, dosya
dzetleri istendi ve her ikisinin de kolon adeno kanseri
nedeniyle opere edildikleri teyid edildi. Hastalar ve di-
ger aile fertleri takibe alindi. Operasyon: Orta hat
kesi ile karna girildi, Transvers kolonun sag yarisinda
15x10 cm gapindaki tumér kitlesinin omentum ve yer
yer ince barsak anslari ile dens olmayan yapisikliklar
olusturdugu, sol kolon distalinde baska bir timor kit-
lesinin limeni ¢epecevre daralthid belirlendi. ince
barsak ve kolon duzeyinde obstriksiyon belirtisi
yoktu. Mezenterik lenf nodlan ve karacigerde me-
tastaz belitisi yoktu. ince barsak yapigikliklan ko-
layca ayrildiktan sonra subtotal kolektomi yapild
(Sekil 3), omentum spesmene dahil edildi. Devamlilik
ileo-proktostomi seklinde saglandi. Hastaya pos-
toperatif 5. giin oral baslandi, 8. gin taburcu edildi ve
kemoterapi uygulanmasi igin medikal onkoloji
béliimine sevkedildi. Hastanin aile bireylerinin kolon
kanseri riski yoéninden taramadan gegirilmesi
gerektigi kendilerine bildirildi.

TARTISMA

Lynch sendromunun Tip | ve Il olarak farkl iki klinik
tipi tanimlanmigtir. En az (¢ akrabada kolon kanseri
olmasi, iki farkli jenerasyonda ortaya ¢ikmasi ve va-
kalardan en az birinin 50 yas altinda olmasi her iki
tip'in ortak ozellikleridir. Bu bulgulara ilaveten kolon
digi bagka bir malignitenin mevcut oldugu vakalar
Lynch Il olarak kabul edilmektedir (2). Sunulan hasta

M.Sahin, H.Alptekin, F.Aksoy, O.Karahan

Lynch | sendromu olarak dederlendirildi. Hastamizin
aile fertlerinden 4 kiside kolon kanseri mevcuttu ve
bunlarin tamami birinci dereceden akrabalar idi (de-
desi. annesi, dayisi, dayioglu). Bu hastalar 3 ayri je-
nerasyondandir ve hastalardan birisi 50 vyas
altindadir. Bu bulguiar Lynch sendromu ile uygunluk
gostermektedir.

Lynch sendromunda kolon kanseri ortaya ¢ikma
yasi ortalama 45 olarak bildirimekie ve diger kolon
kanserlerine gore erken bir yas olarak kabul edil-
mektedir (5). Genel olarak kolon kanseri ileri yas
hastaligi olarak kabul edilmekte ve en sik 70-80
yaslarinda ortaya cikmaktadir (6). Sunulan hasta 53
yasindadir ve diger aile bireylerinde kanser ortaya
cikig yas! 46 ile 55 arasinda oldug@u belirlendi.

Lynch sendromlu ailelerde hayat boyu kolon kan-
serine yakalanma riski %80 olarak bildirilmektedir
(5,7). Bu vakalarda siklikla metakron veya senkron
timarlere rastlanmaktadir, bu oran % 18.1 olarak bil-
dirilirken ilk ameliyattan sonra tekrar kanser gelisme
riski %40 olarak belirtimektedir (8). Hastalarda bu
durum dikkate alinarak operasyon esnasinda tin ko-
lonun gbzden gegiriimesi ve rezeksiyon sinirnin
genis tutulmasi 6nerilmektedir (6,9,10). Sunulan has-
tada iki ayr odakta kanser mevcuttu. Lezyonlardan
birisi sag kolonda idi ve biydk boyutlu kitle seklinde
idi, distaldeki lezyon ise daha kigclk boyutta ve
lumeni daraltmaktaydi. Hastaya subtotal kolektomi
yapildi ve ileo-proktostomi seklinde devamlilik
saglandi.

Lynch sendromunda tumorlerin % 70'den faz-
lasinin splenik fleksuranin proksimaline yerlestidi ve
uzak organ metastazi yapmaksizin buytk kitlelere
ulagtid bildirilmektedir (8,11). Hastamizda da benzer
dzellikler mevcuttu ve sagdaki tumorin ilk olarak
gelistigi, soldaki timorun ise daha sonra gelismig
olabilecedi dusunaldu.

Bu sendromun sikligi tam olarak bilinmemektedir
ancak bati toplumunda kolon kanserlerinin % 1-5'ini
olusturdugu ve genellikle misinoz veya tasgh yuzuk
hiicreli adenokanser tipinde oldugu ve sporadik
kolon kanserlerine gore daha iyi bir prognoza sahip
oldugu bildiriimektedir (10,11). Otozomal dominant
gecis gosteren Lynch sendromunun genetik yapisi
tam olarak bilinmemektedir, ancak son yillarda bu
sendromia ilgili olarak 4 gen tanimlanmistir ve has-
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talarin % 70'inde bu genlerden en az birisine rast-
landi@ bildiriimektedir (7,12). Bu genlerin bulundugu
Lynch sendromiu hastalarda diger organ mali-
gnitelerine rastlanma oraninin yiksek oldugu rapor
edilmigtir (5,13).

Lynch sendromu tanisi konulan ailelerin fertlerinin
taranmasi gereklidir. Tumaérin goguniukla sagd kolona
yerlesmesi nedeniyle tarama testi olarak kolonoskopi

Kolon grafisinde sigmoid kolonda dolma de-
fekti ve transvers kolon proksimalinde
digtan basi ve pasajin engellenmis oldugu
gorilmektedir.

Sekil 1.

[y

Sekil 3.

Lynch Sendromu

onerilmektedir (14,15). Taramaya 25 yas ve
uzerindeki aile fertleri alimr. Lynch ve diger
arastirmacilar yilda veya iki yilda bir kez kolonoskopi
yapilmasini dnermektedirler (9,14,16). Gaitada gizli
kan bakilmas! yetersizdir. Dider organlarin ult-
rasonografi, endoskopik tetkikler, tomografi ve si-
tolojik tetkiklerle degerlendiriimesi ve ikincil malignite
acisindan gbézden geciriimesi dnerilmektedir (16).

Kolonoskopide limende daralma ve kolon
mukozasinda ulserasyon ve dizensizlik
gordlmektedir.

Sekil 2.

Cikartilan kolonik spesmen ve iki ayri bolgedeki tumor kitlesi gordlmektedir.
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