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TURCOT SENDROMU: GENC KADIN HASTADA KOLON KANSERI VE
GLIOBLASTOMA MULTIFORME BIRLIKTELIGI

Canan Tanik?, Fevziye Kabukcuoglu', Rabia Yakar Dogukan?

! saglik Blimleri Universitesi istanbul Sisli Hamidiye Etfal Egitim Ve Arastirma Hastanesi

GIRIS ; ilk olarak 1949'da Crail tarafindan tanimlanmis ve 1959'da J. Turcot ve ark. tarafindan beyin
timora ve polipozis coli birlikteligi olan iki kardeste ‘Turcot’s Sendromu’ seklinde rapor edilmistir . Tani
alan hastalar genellikle 10-20 yas araligindadir Turcot sendromunun genetik temeli karmasik olup klinik
ve genetik olarak cesitli tiplerde klinige yansiyabilir. .Bu ¢alismada polipozis zemininde gelisen ince
barsak ve kolon kanseri tanisindan Ug yil sonra glioblastome multiforme (GBM) tanisi alan genc bir kadin
hastay! sunduk

.OLGU 33 yasinda iken kadin hastaya 11 yil 6nce FAP ve maligniteler nedeniyle total gastrektomi ve
subtotal kolektomi yapilimisti.takip eden 19 adet kolonoskopisinde jejunumdan rektosigmoid bdélgeye
kadar multipl sayida polip saptanmistir.2013 yilinda takipler sirasinda poliplerin bir kisminda jejunum ve
kolonda multiple odakta adenokarsinom saptanmistir. Total ince barsak eksizyonu, kolektomi
yapilmistir. Sonrasinda multipl odakta iyi diferansiye adenokarsinom saptandi .2016 yilinda
kolonoskopik incelemede rektum da anal kanala uzanan polipoid yapidan alinan érneklerde tubulovilléz
adenom zemininde gelismis musin6z komponent iceren adenokarsinom saptanmis olup olguya low
anterior rezeksiyonyapildi ,1 adet LB metastaz 24 adet lenf LB reaktif hiperplazi,mevcut idi. 2016 yilinda
bas agrilar ve epieptik kriz sonrasi ¢cekilen MRI larda sol frontal kitle saptandi.patolojik degerlendirmede
WHO grade 4 glioblastom saptandi RT,KTalan hasta 2017 yilinin 6 Ayinda kaybedilmistir.

SONUC Herediter nonpolipozis koli (HNPC) DNA tamir genlerinin (Mismatch RepGenes; MMR)
mutasyonundan kaynaklanir. HNPCC siklikla MSH2, MLH1 ve PMS2 genlerindeki mutasyondan
kaynaklanir Olgularin %90’ninda MSI gérialir MSH2 mutasyonu siklikla multipl timér gelisimi ile iliskilidir
Turcot sendromu modern literatiirde beyin timord, polipozis sendromu birlikteligi bilinmektedir Nadir
bir herediter hastalik olup HNPC ve familiyal adenomatozis polipozisin (FAP) varyantlari olarak
gorulur.Tip 1 ve tip 2 olmak Gzere iki farkli klinikte karsimiza ¢ikar. Tip 1 otozomal resesif gecisli olup,
HNPC ve siklikla GBM olmak Uzere beyin timérleri birlikteligi ile gorularTip 2 ise otozomal dominant
gegisli olup FAP ve medulloblastom birlikteligi ile goralar. Tip 1’de kolon poliplerinin sayisi 100°den azdir
ve beyin tumédrleri gliomlar seklinde gdrular. Tip 2 Turcot Sendromu’nda kolonda polipler ylUzler hatta
binlere ulasmakta ve %20 vakada kolorektal kansere rastlanmaktadir. Kolonik ve serebral semptomlar
ayni anda ortaya cikabilecegi gibi birbirini de takip edebilir. ilk semptom ortaya ¢iktiktan sonra bes yil
icinde diger semptomlar kendini gosterir Bizim olgumuzda da kolon kanseri tanisi aldiktan 2 yil sonra |
semptomlar ortaya c¢ikmistir. fakat 10-30 yaslari arasinda goralar hicreli karsinoma gibi deri bulgular
goérulir Olgu tip 1 Turcot Sendromu klinigine uymasi ve aile hikayesinin olmasi nedeniyle genetik
inceleme gerekir
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