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Peutz-Jeghers sendromu (PJ)S) ilk kez

Peutz-Jeghers sendromu; deri ve mukozalarda hiperpigmente lezyonlar, intestinal ve ekstraintes-
tinal coklu hamartomato6z poliplerle karakterize otozomal dominant gecisli kalitsal bir hastaliktir.
intestinal polipler; gastrointestinal kanamaya bagli demir eksikligi anemisi ve intussussepsiyon ile
intestinal obstruksiyon nedeni olabilirler. Peutz-Jeghers Sendromlu hastalarda gastrointestinal ve
ekstragastrointestinal malignite riski belirgin olarak artmistir. 48 yasinda erkek hastaya tekrarla-
yan intussussepsiyonlar nedeniyle laparatomi uygulandi. intussussepsiyonun sebebi jejenumda
hamartamat6z polip olarak tespit edildi ve hastaya eriskin yasta Peutz-Jeghers sendromu tanisi
konuldu. Peutz-Jeghers sendromunun prekanser6z bir sendrom oldugu, eriskinlerde de gériilebi-
lecegi ve intestinal poliplere bagli multiple laparatomilerden korunmak amagli sendromun takibi-
nin 6nemini hatirlatmak amagla vakamizi sunmaktayiz.
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Peutz-Jeghers syndrome is an autosomal dominantly inherited disorder which is characterized
with hyperpigmented skin and mucosa lesions, intestinal and extraintestinal multiple hamarto-
matous polips. Intestinal polips may cause iron deficiency anemia due to gastrointestinal ble-
eding and intestinal obstruction due to intusseption. Gastrointestinal and extragastrointestinal
malignancy risk is remarkably increased in patients with Peutz-Jeghers syndrome. Laparatomy
was performed to a 48-year-old man because of recurrent intusseptions. The reason of intussu-
seption was found as hamartomatous polyp in the jejenum and the patient was diagnosed as
adult Peutz-Jeghers syndrome. We present our case to remind that Peutz-Jeghers syndrome is a
precancerous syndrome, can be seen at adult and all the patients should be followed up to avoid
multiple laparatomies due to intestinal polips.
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1921 yilinda tanimlanmis, otozo-
mal dominant gecisli kalitsal bir
hastaliktir (1). Sendrom; deri ve
mukozalarda hiperpigmente lez-
yonlar, intestinal ve ekstraintes-
tinal coklu hamartomat6z polip-
lerle karakterizedir (2). Hiperpig-
mente lezyonlar siklikla agiz mu-
kozasi, dudak, burun, el ve ayak
derisi yerlesimlidir. Ekstraintesti-
nal polipler nadirdir. Polipler ge-
nellikle multiple ve saplidir, say1-
lar1 ylize varabilir. Siklik sirasina
gore jejenum, ileum, mide, duo-

Polipler; gastrointestinal kanama-
ya bagli demir eksikligi anemi-
si ve intussussepsiyon ile intesti-
nal obstruksiyon nedeni olabilir-
ler (3).

Bu yazida tekrarlayan intussussep-

siyonlar nedeniyle laparatomi uy-
gulanan ve eriskin yasta Peutz-
Jeghers sendromu tanist konulan
vaka sunulmaktadir.
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Olgu

Siddetli karin agris1 ve gaz-gaita ci-

karamama sikayetiyle acil servise
basvuran 48 yasinda erkek hasta-
nin hikayesinde agrisinin bir haf-
tadir devam ettigi, sabah uykudan
uyandiracak kadar siddetlendigi
ve ataklar seklinde arttig1 Ogre-
nildi. Agri, en ¢ok epigastrium-
dayd: ve beline yansiyordu. Has-
taneye gelmeden 6nce bulanti ve
safra icerikli kusmasi olmustu. iki
glindiir gaz ve 3 gindiir gaita ¢1-
karmayan hastanin daha 6nce de
benzer sikayetlerinin oldugu an-
cak kendiliginden gectigi 6grenil-
di.

Vital bulgulart normal sinirlar iceri-

sinde olan hastanin yapilan fizik
muayenesinde dudaklarinda agik
kahverengi lezyonlar vardi an-
cak agiz mukozasinda devam et-
miyordu. Bagvuru aninda abdo-
minal distansiyonu olmayan has-
tanin bagirsak sesleri hipoaktifti.
Karinda yaygin hassasiyeti ve sag
alt kadranda rebound bulgusu
vardi. Rektal tusede yumusak gai-
ta mevcuttu.

Tam kan sayimi ve kan biyokimya-
s1, 11500/mm3 ldkositoz disinda
normal sinirlar icerisindeydi.

Sekil 1. Jéjuno-jejunal intussussepsiyon

Hastanin oral alimi kesilerek subile-

us tanisi ile medikal tedaviye alin-
di. intravendz sivi ve antibiyotik
tedavisi altinda muayene bulgula-
r1 geriledi. Karin agris1 azalmakla
birlikte devam etti. Yapilan kolo-
noskopi ve 6zefagogastroskopide
patolojiye rastlanmadi. Medikal
tedaviye ragmen gaz-gaita cikisi
olmayan hastaya yatisinin G¢iinci
gunu eksploratris laparotomi ya-
pildi. Eksplorasyonda jejenumun
40. cm’sinden itibaren 110 cm’lik
jejenum boliminin proksimale
intussussepsiyonu gorulda (Sekil
1) ve manuel olarak rediikte edil-
di. Muayenede 40. cm’de barsak
icinde kitle lezyonu palpe edildi.
Enterotomi yapildi. Goriilen 3.5
cm. caplt polip eksize edildi (Se-
kil 2)ve jejenum primer onarildi.
Donuk patolojik incelemede po-
lip hamartomat6z polip olarak ra-
por edildi. Muayenede ince bagir-
sak ve kolonda basgka lezyon pal-
pe edilmedi. Eksize edilen polipin
patoloji sonucu; Peutz-Jeghers
sendromu igin karakteristik ha-
martomatdéz polip olarak rapor
edildi. Torako-abdomino-pelvik
bilgisayarli tomografi inceleme-
sinde malignite izlenmeyen hasta
genetik inceleme ve aile taramasi-
n1 ret ederek sifa ile taburcu oldu

Sekil 2. intussussepsi

géranumu

yona neden olan polipin enteroto

Tartisma

PJS oldukca nadir goriilen bir hasta-

liktir. PJS insidansi1 120000-30000
canlt dogumda 1 dir. Hastalik ka-
din ve erkeklerde esit oranda go-
ralir. (4).

PJS’den sorumlu mutasyona ugra-

mis bir gen tanimlanmistir. Bu
gen, 19p34-p36 kromozomunda
lokalizedir ve STK 11 olarak ad-
landirilmistir. Bu gen, blyiimenin
kontroliini diizenleyen bir serin-
threonin kinazdir. Ancak tim has-
talarda bu mutasyon gosterileme-
mektedir (5,6). Hastamizda kabul
etmediginden dolay: genetik ince-
leme yapilamadi.

PJS’nun en belirgin klinik 6zelligi

dudaklar ve bukkal mukozada-
ki kahverengi-siyah melanin pig-
mentasyonudur. Pigmentasyon;
parmaklar, eller, ayaklar, burun
mukozast, konjuktiva ve rektumda
da gortlebilir (7). Tipik pigmente
lezyonlar %90’dan fazla hastada
mevcuttur. Bu pigmente lezyonlar
hayatin ikinci 10 yilindan sonra
solmaya baslarlar. Mukoz memb-
ranlardaki pigmentasyon daha ya-
vas solar (8). Hastamizin dudak-
larinda siyah pigmente lezyonlari
mevcuttu. Vicudun diger bolgele-
rinde pigmentasyon saptanmadi.

A
mi ile
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PJS’lu hastalarda gastrointestinal

ve ekstragastrointestinal maligni-
te riski belirgin olarak artmuistir.
Kansere bagli 6lim riski bu has-
talarda 13 kat artmustir. Diger ma-
lignitelerin (6zellikle Greme or-
ganlari, meme, pankreas ve ak-
ciger) gelisme riski de genel po-
piilasyona gore 9 kat fazladir (9).
Ozellikle kolorektal tiimorlerde
STK 11 mutasyonlarinin sik oldu-
gu bildirilmektedir (10). Hasta-
mizda gerek laparatomi sirasinda
yapilan eksplorasyonda, gerekse
bilgisayarli tomografi ile incele-
mede maligniteye rastlanmadi.

PJS’nun diger bir 6nemli 6zelligi de

multipl hamartamatéz polipler-
dir. Polipler, gastrointestinal sis-
temin mukus sekrete eden her-
hangi bir yerinde olusabilir. En
sik ince barsakta, daha az siklikta
da kolon, rektum, mide ve duo-
denumda bulunabilir (9). Ekstra-
intestinal sistemde de (brons, na-
zofarinks, burun, mesane, Ureter,
renal pelvis) nadir olarak polipler
izlenebilir (11). Poliplerin biiyiik-
lagu birka¢ mm ile 6-7 cm arasin-
da degismektedir. Poliplere bagl
ortaya cikan komplikasyonlar; ab-
dominal kolik agri, gastrointesti-
nal sistemden kanama sonucu hi-
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