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Familiale Adenomateuze Polypose (FAP)

Chromosome 5q21



Familiale Adenomateuze Polypose (FAP)

• FAP leidt 100% tot colorectale tumor
• Kanker ontwikkelt gemiddeld op de leeftijd van 39 jaar
• ‘Attenuated’ (=afgezwakte) FAP (<100 poliepen, 70% risico op 

kanker, gemiddelde leeftijd 58 jaar)

• Andere afwijkingen buiten het colon
- Poliepen thv maag en duodenum 
- Osteomen, epidermoïd cysten, tand afwijkingen, papillair 

schildkliercarcinoom
- Desmoïdtumoren

• Chirurgie is dé behandeling van FAP – preventief!
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Van start screening tot timing heelkunde

15-25j
MAAR…

12-14j
Coloscopie elke 1-3j

BSG, ACPGBI, UKCGG Guidelines for management of hereditary colorectal cancer. Gut 2020
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Heelkunde kan
uitgesteld worden

in ASYMPTOMATISCHE
patiënten

• Beperkte hoeveelheid poliepen en

1. Jonge vrouw met kinderwens
2. Obese patiënen
3. Hoog riscio op desmoïd tumor

Van start screening tot timing heelkunde





Morbiditeit van de ingreep
+

Functionele Resultaten

Preventie van kanker

Totale colectomie + ileorectale anastomose

(IRA)
Coloproctectomie + def ileostoma

Coloproctectomie + ileoanale pouch (IPAA)
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Bulow S, DCR 2008



Risico op kanker na IRA bij FAP

Bulow S, DCR 2008



Rol van genetica binnen chirurgie

• Secundaire proctectomie

- Mutatie analyse kan voorspellen of er een secundaire 
proctectomie zal nodig zijn (data na 20 jaar)

- Attenuated genotype: 10%

- Intermediate genotype: 39%

- Severe genotype: 61%

• Desmoïden

• APC mutatie tussen codon 1445 en 1578
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Von Roon AC, Ann Surg 2011
Van Duijvendijck P, J Gatroint Surg 1999
Friederich P, Clin Gatronet Hepat 2008
Smith JC, J Cancer Ther 2013

• Risico op adenoma (poliepen) in de pouch → 50% op 10j

• Risk of carcinoma (kanker) 1,9% op 10j

• 25% in de pouch mucosa en 75% ATZ

Risico op Kanker



Anale Transitie Zone - ATZ
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Von Roon AC, Ann Surg 2011 Lovengrove RE, Ann Surg 2006



Functionele resultaten IPAA vs IRA

Aziz O, BJS 2006



Double stapled vs TTSS



Complicaties van IPAA



Fertiliteit

BJS, 2003



Fertiliteit

Ann Surgery, 2013



Fertiliteit

Ann Surgery, 2010



• Lokaal destructief - geen uitzaaiingen

• 15% van alle FAP patienten

• 50% intra-abdominale (mesenterium) en 40% buikwand

• Compressie of invasie van  omliggende organen/structuren

• Erfelijk

• V>M

• Specifieke mutaties (codon 1399-1400) 

• Heelkunde (chronische omsteking/trauma na chirurgie)

• Heelkunde op vroege leeftijd

• Open > laparoscopie

• Aard van heelkunde (CPR > totale colectomie+IRA)

Church J, DCR 2015
Nieuwenhuis MH, DCR 2011
Speake D, BJS 2007

Desmoïdtumor



Desmoïdtumor



Desmoïdtumor
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FAP-gerelateerde mortailiteit na profylactische colectomie
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