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Polipdzis szindromak
- Az emeésztdrendszerben, kulonbdzd lokalizacidban szamos (tobb szaz vagy ezer) polip talalhato.

- Gyakran malignus emésztérendszeri és egyéb extraintestinalis daganatok kialakulasanak fokozott
kockazata.

- Tobbséguk orokletes korkép.
- 10 vagy tobb adenomatosus elvaltozas eseten genetikal tanacsadas Is merlegelendo.

. Adenomatosus polipézis szindrémak: - Hamartomatosus polipézis szindrémak:
- Familidris adenomatosus polipdzis (FAP) - Peutz-Jeghers szindroma
- FAP valtozatai (AFAP) - Juvenilis polipozis
- MUTHY-val ésszefliggé polipdzis (MYH polipdzis) - PTEN hamartoma daganat szindroma
- NTHL1 polipdzis - Oroklédsé kevert polipdzis szindréma
« Fogazott polyposis szindréma - Intestinalis ganglioneuromatosis
* Nem 0roklédd polipdzis szindromak: és neurofibromatosis

- Cronkhite-Canada szindroma - Devon-familiaris szindréma

- Nodularis lymphoid hyperplasia - Bazalis sejt naevus szindroma
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Polyp sub-
type

Adenoma-
tous

Hamar-
tomatous

Serrated

Polyposis
syndrome

Familial adeno-
matous polypo-
sis (FAP)

MUTYH-associ-
ated polyposis
(MAP)

Peutz-|eghers
syndrome (P|5)

Juvenile

polyposis
syndrome (|PS)

Serrated

polyposis
syndrome (SPS)

Gene Germline
mutation
found

APC 70%-90%

MUTYH 16%-40%

STK11f 80%-94%

LKB1

SMAD4, 40% -60%

BMPR1A

No germ- MNA

line muta-

tion iden-

tified

Endoscopic management of polyposis syndromes: European Society of Gastrointestinal Endoscopy (ESGE) Guideline; 2019.

Incidence

1in 10000

1-4in
10000

1in 250000

1-1.6in
100000

31-80in
10000 in FIT
screening
42in 10000
in colonosco-
py screening

Clinical criteria CRC risk

Classic: > 100 adenomas in colon/ 100%

rectum at age 25

Attenuated: <100 adenomas 69 %

in colon/rectum at age 25

20-100 adenomas in colonfrec- 19%-43%

tum

1 =2 histologically confirmed 15%-57%
Peutz-|eghers polyps

2 any number of Peutz-]eghers
polypsin an individual with a
positive family history of PJS

3 presence of characteristic mu-
cocutaneous pigmentations in an
individual with a positive family
history of P|S

4 any number of Peutz-]Jeghers
polyps in an individual with char-
acteristic mucocutaneous pig-
mentation

125 juvenile polyps are present 39%-68%
in the colonfrectum or in other

parts of the gastrointestinal tract

2 any number of juvenile palyps

in a patient with one or more

relatives affected with |PS

1 =5 serrated polyps proximal 15%-30%
to the sigmoid with 22 being

>10mm

2 =320 serrated polyps of any size

distributed throughout the colon
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» Table2 Summary table of colonoscopy surveillance statements.

Polyposis syndrome Starting age Surveillance interval Treatment indication
(Attenuated) familial adeno- 12 - 14 years Every 1-2 years Pre- and post-colectomy: remove all
matous polyposis polyps>5mm

MUTYH-associated polyposis 18 years Every 1-2 years Pre- and post-colectomy: remove all

polyps>5mm

Peutz-|eghers syndrome Baseline: 8 years Baseline: if polyps found, every 1-3 years Elective polypectomy
Routine: 18 years Routine: every 1 -3 years
Juvenile polyposis syndrome 12-15years Every 1-3 years Elective polypectomy for polyps > 10 mm
Serrated polyposis syndrome NA 1 year: after 21 advanced polyp or 25 non- Clearing/surveillance phase: remove all
advanced clinically relevant polyps polyps 25 mm and all polyps of any size
2 years: after no advanced polyps or <5 non- with optical suspicion of dysplasia

advanced clinically relevant polyps

Endoscopic management of polyposis syndromes: European Society of Gastrointestinal Endoscopy (ESGE) Guideline; 2019.
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> Table3 Summary table of gastric and small-bowel surveillance statements.

Polyposis syndrome

(Attenuated) familial
adenomatous poly-
posis

MUTYH-associated
polyposis

Peutz-|eghers syn-
drome

Juvenile polyposis
syndrome: SMAD4
mutation carriers

Juvenile polyposis
syndrome: BMPRTA
mutation carriers

Serrated polyposis
syndrome

SEMMELWEIS
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Modality Starting age
Esophagogastro- 25 years
duodenoscopy

Esophagogastro- 35 years
duodenoscopy

Esophagogastro- Baseline: 8 years
duodenoscopy Routine: 18 years

MRI studies or 8 years
video capsule

enteroscopy

Esophagogastro- 18 years
duodenoscopy
Esophagogastro- 25 years
duodenoscopy

NA NA

Surveillance interval

According to Spigelman
score, adjusted for ap-
pearance of the ampulla

According to Spigelman
score, adjusted for ap-
pearance of the ampulla

Baseline: if polyps found,
every 1 -3 years
Routine: every 1-3 years

Every 1-3 years

Every 1-13 years

Every 1-3 years

NA

Treatment indication

Non-ampullary adenomas: considerer endo-
scopic resection of adenomas =z 10 mm
Ampullary adenomas: consider discussing en-
doscopic treatment in a multidisciplinary
setting for adenomas = 10 mm, showing exces-
sive growth, or with suspicion of invasive growth

Non-ampullary adenomas: considerer endo-
scopic resection of adenomas=10mm
Ampullary adenomas: consider discussing en-
doscopic treatment in a multidisciplinary
setting for adenomas = 10 mm, showing exces-
sive growth, or with suspicion of invasive growth

Elective polypectomy

Elective polypectomy for polyps>15-20mm,
preferably using device-assisted enteroscopy

Gastric management should be discussed in a
multidisciplinary setting

Gastric management should be discussed in a
multidisciplinary setting

NA

Endoscopic management of polyposis syndromes: European Society of Gastrointestinal Endoscopy (ESGE) Guideline; 2019.
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K.-né K.G. (1992) és KA. (1993)

Gastro-duodenoscopia

Rectoscopia
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Findings at duode- 1 point 2 points 3 points

noscopy

Number of adeno- 1-4 5-20 >20

mas

Size, mm 1-4 5-10 =10
Histology™ Tubular Tubulovillous Villous
Dysplasia® Low grade NA High grade

* Based on pathology obtained for complete endoscopic removal of duode-
nal polyps or prior pathology results.

P> Table4 Spigelman Score, adapted from Spigelman et al. [77]. b Re-
commended surveillance interval on the basis of the Spigelman score.

Spigelman Spigelman Surveillance interval*

score stage

0 points 0 5 years

1-4 points | 5 years

5-6 points 1l 3 years

7 -8 points il 1 year

9-12 points v 6 months, consider (endoscopic or

surgical) treatment
* Additional adjustment based on inspection of the ampullary region.

e FRis st Endoscopic management of polyposis syndromes: European Society of Gastrointestinal Endoscopy (ESGE) Guideline; 2019.
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R.K. (1980)

Familiaris adenomatosus polipdzis (FAP) szindroma.

St. p. lapar. subtot. colectomia cum ileo-rectal anast. (2015)
Rendsz GSC ko. - mucosectomia! —= TA-LGD

UGI/pancreas team vél.!

Rendsz. colonosc. ko.!
Rendsz. seb. konz. — Staging képalkotas — CP-team Vvél.:

Proctectomia + IPAA jav.!

TAMIS (2024): TVA - HGD!
Colonosc. (2025): szamos 2-15 mme-es, Kudo LIl Paris lla [ézi6 -

HGD+in situ cc.
APRE (2026. jan.)
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Familiaris adenomatosus polipozis(FAP),
attenualt FAP (AFAP)

Adenomatosus polipdzis szindroma, autoszémalis dominansan (AD) 6roklédd korkép.
Az APC (adenomatous polyposis coli) gén csirasejtes mutacidja okozza.
Incidencia: 1/10000 fé&.

E(ellemzc’ije a vastagbélben és a végbélben 100-1000 adenoma kialakulasa, kb. 25 éves
orra.

%eozgletlen betegség esetén colorectalis carcinoma (CRC) kialakulasanak kockazata kdzel
0

(median életkor: 35-45%).

Igazlolt APC mutacio esetén a colonoscopos szurés megkezdése 12-14 éves korban
ajanlott.

Colonoscopia 1-2 évente ismétlendd, ennek sordan minden > 5mm polipot el kell tavolitani.

Az endoscopos kovetes és polipectomia altalaban nem elégséges, profilaktikus
colectomia Javasolt, a polipterhelést figyelembe véve.

Colectomia ileo-rectalis anastomosis-képzéssel megfontolandod a total proctocolectomia,
és ileo-analis pouch-képzés helyett, ha a rectum polipterhelése limitalt (< 20 adenoma).
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Familiaris adenomatosus polipozis(FAP),
attenualt FAP (AFAP)

A FAP esetén a leggyakoribb vastagbélen kivuli eltérés a duodenum adenomatosis.

A felsd tapcsatorna endoscopos vizsgalatat (OGD) 25 éves korban kell elkezdeni.

A vizsgalat ismétlésének gyakorisagat a Spigelman kritériumok alapjan hatarozzuk meg.

« Ampullaris adenoma esetén ha 210 mm, ndvekedést mutat, ill. invaziv tumor lehetdsége is felmerdul,
akkor annak endoscopos eltavolitasa megfontolandd, MDT véleményezést kovetden.

« Nem-ampullaris adenoma esetén ha =210 mm, endoscopos eltavolitas megfontolando.

« Profilaktikus duodenectomia javasolhatd eléreheladott duodenum polipdzis esetén, ha az
endoscoposan nem ellathatao.

 FAP esetén a gyomorban Iévd polipusok szévettani vizsgalata alt. fundusmirigy hyperplasiat igazol.
A fundusmirigy-hyperplasia malignizaldédasra vald hajlama alacsony, ugyanakkor FAP esetén a
gyomorban Iévd adenomak azonositasa nagy kihivast jelenthet! A gyomor adenomak endoscopos
eltavolitdsa a gyomorrak kialakulasanak megelézésében rendkivul fontos.

« AFAP esetében kevesebb adenoma alakul ki, és késdbbi életkorban, ill. a CRC kockazata is
alacsonyabb (69%). Endoscopos szUrése és kovetése a FAP-pal megegyezd.
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K.Z.-né (1970)

» 26 éves koraban vékonybélreszekcid bélelzarddas miatt
— polipdzis susp.

« 39 éves koraban genetikai vizsgalat: STK-T1 gén 6roklott
mutacidja.

« Gondozasba nem kerult, szdrd vizsgalatok nem
torténtek.

« 2022.tavasz: Colonoscopia polipoid
elvaltozasok a vastagbélben, colon npl. okozta
szUkulet (80 cm-nél).

Szdvettan: Adenocarcinoma coli (Grade 3).

« 2022.jun.: Carcinosis perit., palliativ
transversostoma.

o 2022.jul.: 5FU monoterapia.

2022. aug.: Exitus lethalis.

wneis Egyetem, Leiszter Katalin
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F.B. (1977.):

* 1995, 6ta vashianyos vérszegényseg.

* 1999.: colonosc. — polipectomia, szdvettan: juvenilis polipdzis susp.

* 2019.: GSC - juvenilis polipdzis susp. Colonosc. — polipect. -> Peutz-Jeghers sy.!

« 2022.SE STEG - colonosc. polipectomia (vérzés!), transzfuziot igényld anaemial

« 2022:Klin. genet. konz.: germline genetikai valtozast a vizsgalt génekben nem azonositottunk.

« 2022: colonosc. — polipect. - TVA-HGD!

+ CP-team: total colect. IRA-sal, szoros rectum kovetéssel (2023). S
Szov.: Peutz-Jeghers szindromanak megfeleltetheté hamartomatosus polypusok (HGD vagy cc. nélkul) ezen feIuI
egy TVA-LGD.

« 2023: MVT+PE: anticoag. — microcyter, transzfuziét igényld anaemia, recid. obscurus GV, visszatérd hanyas, fogyas.

GSC: gyomor lumenét zegzugos polypoid massza tolti ki, amely gyomor kimeneti obstrukciot okoz (de endosc.-pal
atjarhato), bulbus hatso falara atlog.
Szdvettan: Hamartomatosus polyposisnak (Peutz-Jeghers-syndroma) — displ. vagy malign. nincs.

« 2024.: kapszula endosc.: Polypi multiplex ventriculi /néhol aktiv enyhe vérzéssel a polipokbdl/, gyomorrilési zavar

jelei (polipusok okozta lumen szUkulet miatt), polypi multiplex duodeni.

« 2024 Staging + UGI team. -> gastrectomia jav. Explor.: pancreas annulare, igy gastrectomia és pancreasfej-resectio
tortént, pancreato-jejunalis, choledochojejunalis, omega kaccsal képzett oesophago-jejunalis és Braun-
anastomosissal. |
Szdvettan: Peutz-Jegher sy. talajan kialakult gyomor polipdzis.

« PJS + malabs. sy., sec. anaemia gondozasa!

EMMELWEIS  semmelweis Egyetem,
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Peutz-Jeghers szindroma |

Hamartomatosus polyposis syndroma.

okozza.
Incidencia: 1/250.000 f6.
Diagndzis klinikai kritériumai:
- > 2 szbvettanilag igazolt Peutz-Jeghers (PJ) polip.

5JS)

Tobbnyire a szerin-treonin kindz 11, tumorszuppresszor géen (STK1/LKBT) mutacidja

- Tetszbleges szamu PJ polip és PJS-re pozitiv csaladi anamnézis.
- Jellegzetes mucocutan pigmentacio esetén, ha PJS-re pozitiv a csaladi

anamnezis.

- Tetszbleges szamu PJ polip és jellegzetes mucocutan pigmentacio.
* Leggyakoribb tunete a polipdzis, amely dontdéen a vékonybelet érinti, amely

tapcsatornal vérzést, anaemiat, intussusceptiot okozhat.
« CRC kockazata: 15-57%.

Semmelweis Egyetem,
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Peutz-Jeghers syndroma (PJS)

lgazolt PJS esetén, tunet- és panaszmentes egyénekben az elsg, felsd és also tapcsatornai
endoscopos vizsgalatot (GSC és colonoscopia) 8 éves korban kell elvégezni.

Ha az elsd vizsgalat eltérést nem igazolt, akkor a rutinszerd szdrést 18 éves korban javasolt
elkezdeni.

Ha mar az elsé endoscopos vizsgalat soran is polipok igazolddtak, akkor 1-3 évente kell
megismeételni az endoscopos vizsgalatokat és a rutin szurést is 1-3 évente javasolt elvégezni.

GSC és colonoscopia soran azonositott polipok elektiv eltavolitasa javasolt.

lgazolt PJS esetén tunet- és panaszmentes egyénekben a vékonybél vizsgalatat 8 éves
korban kell elkezdeni MRI vagy kapszula endoscopia alkalmazasaval, és 1-3 évente javasolt
megismeételni.

Vékonybélben igazolt >15 — 20mm polypok elektiv eltavolitasa javasolt az intussusceptio
megeldzésére, illetve ennél kisebb polipok eltavolitasa is javasolhatd, ha azok obstrukcids
tuneteket okoznak.

Vékonybél polipok eltavolitdsara enteroscopia javasolhatd. Igen nagyszamu, vagy
nagymeéretd vagy high-risk vékonybél polypok esetén laparoscoppal-asszisztalt kettds-
ballon enteroscopia (DBE) vagy intraoperativ enteroscopia javasolhato.

SEMMELWEIS Semmelweis Egyetem, Leiszter Katalin
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Juvenilis polipdzis szindroma (JPS)

Hamartomatosus polipdzis szindroma.

Tobbnyire a SMAD4- vagy a BMPRIA-gén mutacidja okozza.
Incidencia: 1-1,6/100000 fé.

Diagnodzis klinikai kritériumai:

- 2 5juvenilis polip a colorectumban vagy a tapcsatorna egyeb szakaszain.
- Tetszbéleges szamu juvenilis polip, ha egy vagy tobb vérszerinti hozzatartozénal a JPS igazolt.
CRC kockazata: 39-68%.

lgazolt SMAD4 mutacio esetén, tUnet- és panaszmentes egyénekben az elsd GSC-t 18 éves korban kell
elvégezni, BMPRIA mutacio esetén pedig 25 éves korban. A kontroll vizsgalatot 1-3 évente javasolt
elvégezni.

lgazolt JPS esetén, tunet- és panaszmentes egyénekben az elsé colonoscopiat 12-15 éves korban javasolt
elvégezni, majd 1-3 évente megismeételni.

>10mm colorectalis polipok elektiv eltavolitasa javasolt, tovabbi szévédmeények és a CRC megeldzésére.

JPS esetén a vékonybél érintettséq ritka, ebben az esetben |eginkabb a duodenumban talalhatok polypok.
TUnet- és panaszmentes egyénekben a vékonybél szUrd jellegl vizsgalata nem szukséges.

SEMMELWEIS Semmelweis Egyetem, Leiszter Katalin
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KA. (1976)

e Tavolabbi anamn.: Parox. PF. (s.c. Clexane th.), HT, hypercholesterinaemia, laktdz intolerancia.

* Transzfuziét igényl6 anaemia miatt kezd6dott kivizsgalasa.

 AVM miatt opus/sclerotisatio/embolisatio.

 Dermatolipectomia, hegvonalban kialakult postop. sérv miatt hegkorrekcio és hasfal-rekonstrukcio.

l—,
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K.A. (1976)
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« Hasi fajdalom, fogyas, GIV (2022), transzfuzidt igénylé anaemia: GSC, colonosc. kiterjed polipodzis.
Szovettan (2022): hamartomatosus polyp.

« Genetikai vizsgalat: A PTEN-gén 8-as exonjaban heterozigdta pontmutacio jelenléte.

« 2023:. CR-team vél. -> total colectomia + végallasu ileostoma.
Szovettan: nagy szamban észlelhetdék hamartomatosus polipusok, az ismert PTEN

hamartoma tumor szindromanak megfeleléen. Malignitasnak jele nincs.

o 2024: MR-ko.: kiterjed rectum polyposis. CP-team vél.: APRE jav.

« 2024 laparoscopos abdominoperinealis rectum exstirpatio és hasfali reconstructio, stoma revisio.

cemmelvels Eeyete Leiszter Katalin

EGYETEM 1769 Sebészeti, Transzplantacios és Gasztroenterologiai Klinika




PTEN-hamartdma tumor szindroma (PHTS):

Melanoma, 2%

(35%)

Bannayan- PTEN-
Riley- related
Ruvalcaba Proteus

Proteus-
like

syndrome
syndrome syndrome (PS-like)

(BRRS) (PS)

Cowden

syndrome Breast, 12%

(85%)

(CS)

Renal cell, 1.6%

R 1 | % o)
25-85% 60% 7-20% 50-67%
Germline pathogenic PTEN mutations Colon, ?950‘:43
: - AD oroklédés

Endometrial, 2.6%
h s e (28%)
Szurési javaslat:

- EmlIlo: 30 éves kortdl 6 havonta
©} PTEN hamartoma tumor syndrome ) Paj zsmi ”93’ : event,e ;
(PHTS) - Vese: 40 éves kortol 2 évente
- Méh: 30 éves kortdl
- Colon: 35-40 éves kortdl, polip st.-
tol fuggden
B (PHTS Lifetime Risk)

- BOor: éevente B General Population Lifetime Risk
Endocrine-Related Cancer (2018) 25, T121-T140 https://ptenfoundation.org/
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Felszini mintazatot értékeld Kudo klasszifikacio:

LXX1. EVFOLYAM 18. SZAM 1753-1878. OLDAL 2021. oktéber 19.
3. abra: A polipok Kudo osztalyozasa

EGESZSEGUGYIS KOZLONY |-

AZ EMBERI EROFORRASOK MINISZTERIUMA HIVATALOS LAPJA

Kerek-alaki mintazat

Ep nyvalkahartya

TARTALOM Csillag-alakni mintazat

II

Hiperplasztikus polip,
Sessilis serrated adenoma

Polipok morfoldgiai leirasa — Parizs klasszifikacio:
2. abra: A polipok Parizs klasszifikacidja I]IS

Normalisnal kisebb kerek vagy
tubularis mintazat

Adenoma (féként alacsony gridus)

Normalisnal nagyobb kerek- vagy
tubularis mintazat

I,

Adenoma (nagvréeszf magas gradus)

Dendritikus vagy tekerveényes
mintazat

= [ — —
1 11 1 B

Pedunculalt Subpedunculalt Sessilis Lapos(,flat)” Lapos (. flat”) Lapos(flaf™)  Lapos(,flat”)

Adenoma (nagyrészt magas gradus)

.

Szabalytalan, egyenetlen vagy eltint

0-Ip 0-Isp 0-Is eldemelkedd mucosalis mucosa kifekélyesedd PR e
1Ia 01Ib behizoddssal  (exulceralt Vv felszini mintazat
0+l o1 Szubmukéza invazié, malignitas
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NBI hasznalatan alapuld endoscopos klasszifikacio

LXXI. EVFOLYAM 18. SZAM

1753-1878. OLDAL

2021. oktober 19.

EGESZSEGUGYIS

KOZLONY

AZ EMBERI EROFORRASOK MINISZTERIUMA HIVATALOS LAPJA

(NICE):

4, abra: A polipok NICE klasszifikacioja

TARTALOM

NICE I-es tipus

NICE Il-es tipus

NICE IIl-as tipus

INET klasszifikacio
(Japan NBI Expert Team classification):

5. abra: A polipok JNET osztalyozasa

komyezetevel megegyezo vagy

kbrnyezetéhez képest bama

kdémyczetéhez képest bama

fumak keresztll a 1ézién

struktirdk kil

Szin viligosabb (ellendrizendd. hogy aszin az | vagy egész stitét, elszortan fehér
g crekbol szanmazik-c) teriiletekkel

. . e " L . uregularis, helyenként

Emajzolat nincs, vagy izolalt vékony erek barna érrajzolat a fehér ekt vagy: Kbk

crrajzolat

Felszini mintazat

Legvaldszinibb
szévettan

azonos mercti sotet vagy feher
foltok, vagy a mintazat
cgyenletes hianya

Hiperplasztikus polip

ovalis, ¢csoszeru vagy clagazodo
struktarak bama crekkel kiirbe

veve

Adenoma

amorf, szabalytalan vagy
helyenként hianyzo felszini
mintazat

Szubmukoza invazid, malignitds

JNET 1 tipus JNET 2A tipus JNET 2B tipus JNET 3 tipus

Er Lithatatlan® +  Szablyos dtmérd Valtoz6 dtmér6 Laza érteriletek
«  S2abdlyos eloszlas? + Szabdlytalan eloszlds «  Megsaakitott vastag erek
mintdzat |l fspirdks mintdzat)
Reguldrs sotét vagy fehér )
Felszini pontok *  Reguléris «  Irreguldris vagy 2avaros | «  Amorf teriiletek
: Hasonlé 2 kimyezd {rubuiiris/ elégazs/papilliris)
mintdzat oviliahirtydihon
Legval6szintibb Hiperplasztikus polip Alacsony gradust Magas gradusi Mély szubmukézilis
szdvettan Szesszilis szerrdit polip intramukozalis neoplasia intramukozalis neoplasia invaziv rak
Felszines szubmukdzilis rik®
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i
Nem RO reszekcic esetén 3-6 hanapon beliil i
ismételt vizsgalat szlikséges! !
BBPS<6 eseten ismetlés szlikséges! i

T = Kovetést nem igényld polipok
3‘ = (non-advanced adenoma)
=g o
E E - Legfeljebb 1-4 db
E, 2 - 10 mm-nél kisebb
E = - legfeljgebb enyhe diszplaziat mutat
Lo

[szovettantol filggetlendl)

Fogazott (serrated) adenoma esetén:
- 10 mm-nél kisebb
- Diszplazidt nem mutat

Els& kévetd kolonoszk

Fogazott polip
(TSA, SSP, HP)

Polipektomia utani koveteés

Sporadikus polypok

i Polipektomia nem kdtelezo: i
i* Rektoszigmoidealisan elhelyezkedd és !
i* 5 mm-nél nem nagyobb és i
e Biztonsaggal hiperplasztikusnak |
i itelhetd polipusok i

Kovetést igényld polipok

-5, vagy annal tobb polip esetében

- 10 mm-né&l nagyobb

- stilyos diszplaziat vagy in situ cc-tmutat
(szdvettantdl fugeetlendl)

Fogazott (serrated) adenoma esstében:
- 10 mm-nél nagycbhb
- Diszplaziat mutat

Nagy kockazatu polipus
-10, vagy annal tobb polip

- Sdlyos dysplasa
- 10-mm-nél nagyobb

Serrated poliposis szindrama:
- 3 szigmatol proximalisan 5 vagy
tobb kézdl 2 db 10 mm-nel

RO reszekcidval polipmentesitett vastaghél

Darabolo polipektomia

l

P

nagyobh,
- barhol a vastagbélban 20 db-
nal tébb serrated polipust

Egyéni kdvetési program

10 év miilva vagy 3 év muilva S-EIhdm’]p m!'ll\ra Genetikai sziirés?
sZUrd program szerint majd 1 év mulva Lasd &rikletes polipdzis szindromak
(3. és 4. tabla)
") Polipmentes vastaghél Polip a vastaghélben
. (RO reszekci6 utan)
o
a L]
Q2 l
o N
2 0
':E E S5évmilva ————»  polipmentes vastaghél 3 év miilva
E l
i
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Polipektomia utani kovetés
Ordkletes polipozis szindrémak 1.

Lynch szindréma (HNPCC) * HD vlzsgaloeszkoz.szukseges
* Chromoendoscopia - ?
Amsterdam Il (3+2+1):

* gasztroszképia/vékonybél vizsgalat: nem
* 3 rokonnak

* H. Pylori non-invaziv tesztelés sziikséges
CRC/ovarium/vékonybél/CRC/hiigyuti) i 5

- - - P i x L L4
* 2 egymast kovetd generdcidban ®  TUnetmentes: 2 évente
+ 150 éves kor alatt ve c m g o : | By
g = em mindségi: 3 honapon beldl ismét
: g
= ST Genetika MLH1, MSH2 5 U -
% Genetika: koros MMR | % . - | btz 2zomas
= I MLH1, MSH2 5 g 45 evesen
3 iMSH{ir PM521 3 Genetika: MSH6, PMS2
8 L | 0 35 évesen
2 w
Csaladi halmozodasu CRC
* 2 epymast kovetd generacioban
*+ 150 éves kor alatt x Polipmentes vastaghél:
A korb a 5évente
40 eves korban hg 8
[
x E Polip: RO resectio
£ postpolipektomias kovetés -

lasd 1.tabla

ElsS kolonoszkdpia

Endoszkdpia eldtt

e

= g

& ™

- =
g

D B

Lt

=.

[t

LA

oQ

ni

W

'—r

-

D

3
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| Tunetek esetén életkortsl figeetleniil !
felsé, alsd endoszkdpia és vékonybél | Polipektomia utani kovetes
Evizsgélat E — e - £ " " L4 r
e i Ordkletes polipozis szindromak 2.
FAP/MAP: gyors colrctomia sziikséges. lddzitése: fertilitas, polip terhelés, rektum (<20), dezmoid? mutéacié fajtaja - CP MDT - AFAP ?

[ i - r
! 1 3 - "
. | Familiris adenomatosus Gestro-duodenostkopie: SSévesen
oMY s s
w X G& polipézis > - 1 2 E R E
- % ! ; : a2 o : (R -4 sm -0 ' E . B S E
0 | 2 =X (>100 polip 25 evesen) 2 o H 1S 2 febpoizefm) 14 510 10 1251 2 = n
- @ £ o, _3 ~ m @ 1 22 Haidogy Tubulor  Tubulowillous Villous 12! = B P,
o if.q'.";"": ———————————— o e 'EE 1 2 G Drplaic ikl Modeeste Severs -y § g_:.,
| = =1 -
g i 1 i IAttenlla|t FAP [AFAP] I E - ’E : :éﬁﬁf‘:?;n;ﬁ;;:‘;dwnwuséwmm- 7-8 :E R E — % £
| _E i o — g w o = =2, = \ o
5 = I(-chD palip 25 évesen) | 8 % :E : Eg:zu g Sm— S E E ~ £
- i Q-l:l_:: ____________ o oZ |1.=§Slug-eﬂ e = o "CEEE: 20 T 9
q : = L L L L L L L L L LT r‘: - - & ' g .‘ggm:l g_gw’ M; m : T\' ' g E .E-
™~ : w ¥ - F 1 = =3 yens - d —
A = [:> MUTHY asszocialt polipozis E ] e el ;_:, :____: = 8
| i
lmmmmmes : - Gastro-duodenoszkopia: 35 évesen
T pp—
— ..
=5 - - v i —
= Peutz-leghers szindroma 0 8. 135S o = x s
A L ] = T B R 1 1 M :E
= o _§ = 152 3 o ) sis20mm ' 8 -E'.:—f a %
£ G 7] E | Rt =T R i i ) & Sw 2 =
| — a @@ s 183, 2 e 1 polipectomia » | o 2 29 0
£ T S : EE ' g = | (intussusp) ! : %1 % @3 g o ;S’n
© 5 . 5 ] E . f, - : £ mmmmmss=a H Tﬁ 1 _g S E
E 5573 0 eR 8 I P 5 S b0
2 = S
E ETH | mmmmmmm e T — \===zal ;E ............... ! e Tt 0 Eu—
=S . - 0 ] o N S —— . =
e-ry Juvenilis polipézis a2 8% 3z W8 Slomm N S - g 2
O o | : ; o = 4 = ' polipectomia ! I m
= L polip: [
g £ % szindroma (s vagy tobb JP) 9 34 & e .l a : -
HHT=herediter hemaorrhagias teleangiectasia L }—‘— 1
poTTTTTTTTTTTY pm————- I o meomeom oo oo owwowr
T r .
g | T, . ] » P S ,  legaldbblnagy | lév
% aﬂg |:> Fogazott polipozis ﬁ' _ ﬁ . , 5 T , o ﬁ- ' kockazativagy |::> miilva
N I ESY szindréma 2H SR@® C=z2) [§§ . Sbimiyenpolp |
Fe = =0 m O o o -
Bh = w c ] g 1 E o =1 0 c e .
o iz 5" s - % 12 280 ¥ 8y lincsnagy kockdzati ! 2 év
— 2 dg és kdvetés: HD endoszképpal! ) = 17T = 2 =
E 8 : ppal* = ' ' v vagy <5 polip i mulva
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ol castrointestinal r;‘\
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Review

Guidelines on Management of Hereditary Polyposis Syndromes
in Pediatric Patients: Agreement, Disagreement and Where
It Matters

Taina Hudson '*, Claudia Phen 2, Isabel Rojas 2, Shlomi Cohen ?, Warren Hyer  and Thomas Attard !

Table 1. Areas of discordance among guidelines.

Polyposis Syndrome Management Domain

JPS Initial timing of upper GI tract screening

Timing of genetic screening

PJS Frequency of small bowel surveillance

Ideal size of polyp for removal in elective polypectomy

Number of adenomas to trigger genetic screening

EAP Ideal method for initial lower endoscopic evaluation

Recommendations on routine screening for
hepatoblastoma
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Kinél lehet szUkséges genetikal vizsgalatra?

« Orokletes daganat szindromara jellemzd eltérések (pl. szdmos
vastagbéelpolip).

» Jellegzetes ,tumor parok”.
* TObb elsd foku hozzatartozonal elé6forduld daganat.
» A csalad egyik agan, ugyanaz a daganat halmozottan fordul eld.

* Olyan daganat a csaladban, amely igazoltan egy gén mutacidjahoz
kothetd (pl. emld, petefészek, hasnyalmirigy).

Hozzatartozonal egynél tobb daganat.

Fiatal életkorban kialakult daganat.

Ritka orokletes daganat szindroma a csaladban.

Egy vagy tobb csaladtagnal igazolt genetikal eltérés.

Ritka daganatos betegség a csaladban (pl. férfi emldrak, retinoblastoma).
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Serrated polyposis syndroma (SPS)

» Fogazott polyposis syndroma.

« Hatterében alld csirasejtes mutacid nem ismert.

« Diagndzis klinikai kritériumai:

- 2 5 db fogazott polyp a sigmabéltdl proximalisan, amelyek kozul = 2 nagyobb,
mint 10 mm.

- A vastagbél teljes hosszaban > 20 db, barmilyen méretl fogazott polyp.
 CRC kockazata 15-35%.

« SPS esetén minden = 5mm polyp endoscopos eltavolitasa javasolt, illetve barmilyen
meéretl polyp esetén, ha dysplasiara van gyanu.

« Kontroll colonoscopiat 1-2 év mulva javasolt végezni, a polypok szamatdl, tipusatol
(advanced vs. non-advanced) fuggden. A colonoscopiat nagyfelbontasu endoscopos
technikak alkalmazasaval kell végezni.

« Elséfoku hozzatartozdk colonoscopos szurdvizsgalata 45 éves kortdl javasolt, és 5 évente

megismeétlendd. Ha ennek soran polypot talalnak, akkor a tovabbi kontroll vizsgalatok
idozitése a polyp(ok) jellegétdl fugg.
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MUTHY-asszocialt polipdzis (MAP) szindroma

Adenomatosus polipdzis szindroma.

A MUTHY-gén mindkét alléljat érintd mutacio esetén alakul ki, autoszémalis recessziven (AR) oroklédsé korkép.

A MUTHY-gén egy alléljanak mutacidja esetén adenomak nem alakulnak ki, ezeknek a betegeknek a szlUrése az atlag
populaciééval megegyezd.

Incidencia: 1-4/10000 fé.
Tunetek a FAP-hoz hasonldak, de a colorectumban kevesebb polip alakul ki és késébbi életkorban.
CRC kockazata: 19-43%.

A colonoscopos szurést 18 éves korban kell elkezdeni, 1-2 évente kell a colonoscopiat megismételni. A colonoscopia
soran minden > 5mm polipot el kell tavolitani.

A profilaktikus vastagbél- és végbél-reszekcid idbzitése, a mutét tipusa MDT dontése alapjan kell hogy torténjen, a
polip-terhelést, a rectum érintettségét figyelembe véve.

A felsd tapcsatorna endoscopos vizsgalatat (OGD) 35 éves korban kell elkezdeni. A vizsgalat ismétlésének gyakorisagat
a Spigelman kritériumok alapjan hatarozzuk meg.

Ampullaris adenoma esetén ha 210 mm, ndvekedést mutat, ill. invaziv tumor lehetdsége is felmerul, akkor annak
endoscopos eltavolitasa megfontolandd, MDT véleményezést kovetden.

Nem-ampullaris adenoma esetén ha =210 mm, endoscopos eltavolitas megfontolando.

Profilaktikus duodenectomia javasolhatd eléreheladott duodenum polipdzis esetén, ha az endoscoposan hem
ellathato.
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