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OLGU SUNUMU

Tekrarlayan ust gastrointestinal sistem kanamasi sonrasi tani
konulan multipl endokrin neoplazi Tip 1: Olgu sunumu

Recurrent upper gastrointestinal system bleeding due to multiple endocrine neoplasia type 1:

Case report
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Multipl endokrin neoplazi Tip 1, 11. kromozomun uzun kolundaki de-
fekte bagl olarak gelisen otozomal dominant kalitimli nadir goriilen bir
hastaliktir. Hastalarda pankreatik endokrin tiimor, hipofiz bezinde ade-
nom ve paratiroid bezinde adenom saptanabilmektedir. Pankreatik en-
dokrin tiimorler arasinda en sik gastrinomaya rastlanmakta (%60) ve
hastalarin %20-25’inde goriilmektedir. Gastrinoma sik tekararlayan iist
gastrointestinal sistem kanamalarina neden olmaktadir. Sik tekrarlayan
iist gastrointestinal sistem kanamasi nedeniyle yapilan incelemelerde
gastrinoma saptanan multipl endokrin neoplazi Tip 1 hastasinin basaril
tan1 ve tedavisi ile kalict kiir elde edilebilmektedir. Biz sik tekrarlayan
iist gastrointestinal kanama sonrasi gastrinoma komponentli multipl en-
dokrin neoplazi Tip 1 multipl vakast sunduk.

Anahtar Kelimeler: Multipl endokrin neoplazi, gastrinoma

GiRiS

Multipl endokrin neoplazi (MEN) Tip 1, 11. kro-
mozomun uzun kolundaki defekte bagh olarak
gelisen otozomal dominant kalittmh nadir goéri-
len bir hastaliktir. Toplumdaki sikligi %0,02-0,2
kadardir. MEN Tip 1'li hastalarda pankreatik en-
dokrin tiimor, hipofiz bezinde adenom ve parati-
roid bezinde adenom saptanabilmektedir. Olgu-
larin yaklasik % 30'unda da her ii¢ neoplazi bir
arada gorilmekte iken cogu hastada iki neoplazi
bir arada saptanmaktadir. En sik goriilen neopla-
zi paratiroid hiperplazisidir ve genellikle hiper-
kalsemi ilk klinik bulgularn olusturmaktadir. Pan-
kreatik endokrin tiimérler arasinda en sik gastri-
nomaya rastlanmakta (%60) ve hastalarin %20-
25'inde goriilmektedir (1).

Olgu sunumumuzda sik tekrarlayan tist gastroin-
testinal sistem (GIS) kanamasi nedeniyle yapilan
incelemelerde gastrinoma saptanan MEN Tip 1
hastasinin basarili tani ve tedavisini sunmay:
amacladik.

Multiple endocrine neoplasia type 1 is an uncommon autosomal domi-
nant hereditary disease due to a defect on the long arm of chromosome
11. Pancreatic endocrine tumor and adenomas of the pituitary and pa-
rathyroid glands can be detected in these patients. Among the pancreatic
endocrine tumors, gastrinomas are frequently detected (60%) and is se-
en in 25% of patients. Gastrinoma can be the cause of recurrent upper
gastrointestinal system bleedings. In the evaluation of multiple endocri-
ne neoplasia type 1 patients with frequent upper gastrointestinal system
bleedings due to gastrinoma, permanent cure can be obtained with suc-
cessful diagnosis and management. We report a case with multiple en-
docrine neoplasia type 1 who referred with frequent upper gastrointesti-
nal bleeding due to gastrinoma.
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OLGU

54 yasinda erkek hasta, yaklasik 3 glin 6nce me-
lena ve izleyerek hematemez sikayetleri olmasi
lizerine hastaneye basvurmus. Basvurdugu has-
tanede tist GIS kanamasi disiiniilerek yatirilmig
ve medikal tedaviye baslanmis. Yogun medikal
tedavi verilmesi ve kan transfiizyonlarn yapilma-
sina ragmen kanama bulgularinin devam etmesi
ve hematokritin hizla dismesi lizerine hastane-
mize sevk edilmis. Hastanemiz acil servisinde ya-
pilan muayenesinde turgor-tonus bozuklugu, hi-
potansiyon (90/60 mmHg), tasikardi (115/dk) ve
rektal tusede melena saptandi. Tetkiklerinde Hgb:
6,0 mg/dl, Htc: 16,7, trombosit: 510.000/mm?* idi.
Infiizyon yolu ile proton pompa inhibitorii (PPI),
sivl replasmani ve eritrosit stispansiyonu (ERT)
replasman tedavisi baslanarak hasta tst GIS en-
doskopiye alindi. Endoskopide antrektomili ve
gastroenterostomili midede mukoza taze kan ile
sivall, anastomoz hattinda ve distaldeki ince bar-
sak segmentinde en biliytiigii 10 mm c¢apinda olan
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birka¢ tanesinde sizinti tarzinda kanama gori-
nen cok sayida tilserler izlendi. Yogun medikal te-
davi ve ERT replasmanina devam edildi. 6 saat
aralar ile yapilan hematokrit kontrollerinde diis-
me olmadigi ve hastanin genel durumunun di-
zeldigi goriildii. 24 saat sonra yapilan kontrol st
GIS endoskopide iilserlerde kanama olmadigi go-
rildu.

Hastanin alinan ayrintih éykisiinde; 7 yil énce
hiperkalsemi bulgulan sonrasi yapilan tetkikle-
rinde paratiroid hiperplazisi saptanarak tedavi
amaclyla paratiroidektomi ve sol nefrektomi ya-
pildigy, 6 yil once sik tekrarlayan GIS kanama
sonrasl antrektomi operasyonu gecirdigi, antrek-
tomi sonrasinda bize basvurdugu siireye kadar
yogun PPI tedavisi almasina ragmen 4 kez daha
gecmisteki hastalik ve operasyon oykiileri ve yap-
tigimiz st GIS endokospide ¢ok sayida tilserlerin
saptanmas! nedeniyle gastrinoma ve paratiroid
adenoma komponentli MEN Tip 1 olabilecegi dii-
sinildi. Hastanin plazma kalsiyum degerleri
normal sinirlar icerisinde (8,2 mg/dl) olmasina
ragmen paratiroid operasyonunun ne sekilde ya-
pildiginin bilinmemesi ve tekrarlayan adenom
riski nedeniyle yapilan paratiroid sintigrafisinde
paratiroid dokusu saptanmadi. Pankreas endok-
rin timor varliginin arastirilmasi icin ¢ekilen spi-
ral bilgisayarli tomografide ve hipofiz adenom
arastirilmas1 amacyla cekilen hipofiz manyetik
rezonans goruntiilemelerinde her iki dokuda da
adenoma ait bulgu saptanmadi. Pankreas goriin-
tilemesinde tiimor saptanmamasina ragmen se-
rum gastrin diizeyi 1200 pg/ml (N:25-125 pg/ml)
gibi gastrinoma icin diagnostik olabilecek deger-
lerde yiiksek idi. Gastrin diizeyinin gastrinoma
varligini desteklemesi nedeniyle 5.0 mHz radial
prop ile yapilan endosonografik (EUS) incelemede
pankreas bas-boyun bélgesinde 11,7x9 mm ca-
pinda diizgin sinirli, hipoekoik tiiméral lezyon
izlendi. Gastrinoma tanisinin kesinlestirilerek te-
davisinin planlanabilmesi amaciyla In-111 isa-
retli pentotirotid kullanilarak somatostatin resep-
tor sintigrafisi yapildi. Sintigrafide anatomik ola-
rak pankreasa uyan alanda yogun fokal aktivite
tutulumlan gérildu.

Serum gastrin seviyesinin diagnostik diizeylerde
yiiksek olmasi, EUSta pankreatik kitlenin izlen-
mesi ve somatostatin reseptdr sintigrafisinde o
bolgede yogun fokal tutulum gériilmesi nedeniy-
le hastaya gastrinoma tanisi kondu. Tedavi ama-
ayla Ege Universitesi Genel Cerrahi Anabilim Da-

1 Hepatobiliyer Cerrahi Boliimiinde néroendok-
rin timor entiikleasyonu operasyonu yapilan has-
tanin operasyon sirasinda ¢ikarllan materyelinin
histolojik incelmesinde de gastrinoma tanisi dog-
rulandi. Medikal tedavi ve daha sonraki takiple-
rinin yapilabilmesi amaciyla endokrin ve meta-
bolizma hastaliklar poliklinigine yonlendirildi.

TARTISMA

Olgu sunumumuzda sik tekrarlayan st GIS ka-
namas! nedeniyle yapilan incelemelerde gastri-
noma saptanan MEN Tip 1 hastasinin tani ve te-
davisini sunduk.

Duodenal iilserlerin %0,1'inin ve tekrarlayan
gastrik tlserlerin %2’sinin nedeni gastrinomadir.
Gastrinoma tanisi koymada plazma aclik gastrin
seviyesinin 1000 pg/ml tizerinde saptanmasi di-
agnostiktir. Bu diagnostik diizeyler %65 hastada
goriilmektedir. 125-1000 pg/ml arasindaki diizey-
lerde tanm1 koyabilmek amacyla sekretin ile sti-
miilasyon sonrasi gastrin seviyesi Olctilmelidir
(2). Vakamizda aclik plazma gastrin seviyesi 1200
pg/ml idi. Bu deger gastrinoma tanisi icin diag-
nostik olarak kabul edildi.

Gastrinomalar genelde 10 mm'’den kiicik pan-
kreatik tiimorlerdir. Pankreatik tiimoral kitlelerin
saptanabilmesi icin spiral BT, MRI, USG gderiin-
tiileme yontemleri kullanilmaktadir. Ancak pan-
kreastaki 10 mm’den kiiciik tiimoral kitlelerin BT
ve MRI ile goruntiileme basarist %70’ler civarin-
dadir (3). EUS ile yapilan bir calismada (4) timor
capt 10 mm'den kiiciik 15 gastrinomali hastanin
14’tinde pankreatik kitlelerinin goriildigi bildil-
mistir. Nikou GC ve arkadaslarinin yaptig: calis-
mada ise EUS ile 10 mm’den kiiciik tiimorlerin
saptanabilme basarisi %64 olarak belirtilmistir
(5). Biz olgumuzda spiral tomografide pankreasta
herhangi bir tiimor saptayamamamiza ragmen
EUS’ta 11,7 mm capinda hipoekoik timor kitlesi-
ni saptadik.

Gastrinomalar yogun somatostatin reseptori ice-
ren tlimorlerdir. Bu nedenle pankreas ve karaci-
gerde dahil olmak iizere viicuttaki gastrinoma
odaklarinin saptanabilmesi amaciyla somatosta-
tin reseptor sintigrafisi yapilmaktadir. in-111 ile
isaretlenmis pentotirotid (somatostatin reseptor
agonisti) somatostatin reseptorlerine baglanarak
fonksiyonel timor goriintiilenbilmektedir. Ancak
anatomik spesifisitesinin diisiik olmas1 nedeniyle
BT, MRI, EUS gibi diger gortintiileme yontemleri
ile beraber kulanilmalidir (6-7). Biz 6éncelikle EUS
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ile gastrinoma olabilecek pankreatik kitleyi ta-
nimladik. Daha sonra In-111 isaretli pentotirotid
kullanarak ayni bolgede yogun fokal tutulumu
saptayarak fonksiyonel gastrinoma oldugunu be-
lirledik.

Bizim goriisiimiize gore sik tekrarlayan ust GIS
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