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ORAL MUKOZA, DUDAKLAR VE CEVRESINDE
MELANIN PIGMENTLI LEKELER ILE
GASTROINTESTINAL POLIPOZISLE
KARAKTERLI PEUTZ-JEGHER SENDROMU

(Bir Olgu Nedeniyle)

PEUTZ-JEGHER SENDROM CHARACTERIZED by MELANINE
PIGMENTED SPOTS AROUND ORAL MUCOSA, LIPS AND
SURROUDING PARTS AND GASTROENTESTINAL POLIPOZIS

Turhan ATALAY"), Ahmet GENG", Yasemin KULAK**"

Peutz-Jegher sendromu, gastrointestinal traktisiin 6zellikle kalin barsaklar olmak tizere degisik bolgele-
rinde ok sayida polipin olugmasi ve oral mukoza, dudaklar ve gevresinde melanin pigmenti ile yukla lekelerin bu-
lunmasi ile karakterli bir sendromdur. Bu yazida fakiltemiz kliniklerine basvuran ve Peutz-Jegher sendromu-

nun tim belirtilerini gésteren bir olgudan bahsedilmistir.

In Peutz-Jegher syndrome, there are many polips in colon and other regions of the gastro-intestinal tractus, al-
so there are spots that are loaded with melanin igments on oral mucesa and on and around lips. This article is about
@ patients all the characteristics of Peuts-Jegher syndrome who has come to the clinic of our faculty.

olon poliplerinden bir béliminde otosomal
K dominant olarak kalitsal bir gegis s6z konu-
sudur. Bu poliplerin ortaya ¢ikig nedeni gast-

rointestinal traktisin son bélimlerinde ve
daha ¢ok kolondaki geligim bozukluklandir. McCusick
1962 yilinda kolon polipleri konusunda birbirinden
farkli alti sendrom tanimlamigtir. Daha sonraki yillar-
da bu sayi dokuza ¢ikmistir. McCusick bunlardan en
Snemli dort tanesinin sunlar oldugunu bildirmig-
tir(11):

1- Kalin barsaklarin multiple familyal polipozisi

2- Gardner sendromu

3- Turcot sendromu

4- Peutz-Jegher sendromu

1- Multiple Familyal Polipozis: Gok fazla sayida
polipin butlin kolon mukozasini tutmasi, bazi hasta-
larda ise poliplerin ince barsaklara, hatta mideye ka-
dar yayilimasiyla karakterlidir. Bu hastaligin énemli bir
ozelligi kalitsal olmasina kargin, yasamin, yalniz 20-
40 yaglar arasinda ortaya gikmasidir. Yani 20 yasin-
dan &nce ve 40 yagindan sonra meydana gelme ola-
siligr hemen hemen yoktur.

Polipler genellikle 1 cm gapindadir. Bulunduklari
yUzeye bir sapla bagll adenomlar seklindedir. Gok

fazla sayida polipin yan yana olugmasi ise makrosko-
bik olarak bunlarin kaba bir kiirk gibi gériinmelerine
neden olur. Histolojik olarakda adenomlardan bir fark-
lar yoktur. Ancak, morfolojik olarak adenomiara ben-
zemelerine kargin adenomlar gibi tek bir kitle seklinde
olmayiglari bunlari adenomiardan ayirmamiza yar-
dimei olur. Multipl familyal polipozisin en énemli 8zel-
ligi ise biyik élgiide habislesme egiliminde olmalari-
dir(1, 10, 13). Baglangig déneminde saptanamayan
ve uzun sire, giderek genigleyecek sekilde devam
eden olgular, sonunda kanserlegirler. Ancak baglan-
gi¢ déneminde ortaya ¢ikan klinik belirtiler nedeniyle
tedavi gbren ve poliplerin heniiz kiigiik anatomik bdl-
gelere yayildigi olgular ise, bu poliplerin bulundugu
anatomik bolgenin rezeksiyonu ile maligniteye do-
nigmeden ortadan kaldirilabilirler. Lockhart-Mum-
mery ve arkadaglari 1956 yilinda yaptiklar bir aragtir-
mada 218 heredofamilyal polipozisli hastanin 154'{in-
de kolon karsinomu saptadiklarini bildirmiglerdir. Ve
bu hastalarin ortalama 42 yaginda &ldiiklerini rapor
etmiglerdir. Oysa, kolon kanserinden élenlerin yas or-
talamalarinin 60 yas civari oldugu bilinmektedir ve bu
durum pekgok arastirma ile de gésterilmistir. Multipl
familyal polipozisli hastalarda, baslangig dénemlerin-
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de iyi huylu olan bu poliplerin sonradan habislesmesi-
nin nedeni tam olarak agiklanamamigtir.

o. Gardner Sendromu: Bu sendrom kolondaki
poliplerden bagka vlcudun pekgok yerinde degisik
tirde timarlerin varligi ile karakterlidir. Bu ekstrakolo-
nik neoplazmlar deri alti dokularda, deride ve kemik-
lerde olugmaktadir. Hastaligin, organizmada hicre
buylmelerini kontrol eden mekanizmalari genetik
olarak etkileyen bir duruma bagh olarak meydana ge-
lebilecedi duglinlimektedir.

3- Turcot Sendromu: Kolondaki poliplerle birlik-
te beyinde de timdrlerin bulunmas! ile karakterli bir
sendromdur. Son derece nadir gorullr.

4- Peutz-Jegher Sendromu: Gastrointestinal
sistemin mide, ince barsaklar ve kolon bdlgelerinde
gok sayida poliplerin bulunmasiyla karakterli bir send-
romdur. Bu sendromun diagnostik dzelligi, dudaklar,
agiz gevresi, yanak, damak ve dudak mukozasi ile el-
ler ve ayak parmaklarinda melanin pigmentiyle yukid
beneklerin bulunmasidir(2, 3, 4, 5, 6, 12, 14).

Hastalik dominant olarak geger. Hasta kigilerin
gocuklarinin yarisi etkilenir. Kalitsal olarak hastaligi
alan bireylerde daha gocukluk ddneminde klinik belir-
tiler ortaya gikar. Oral mukozada ve adiz gevresinde 1
mm gapinda pigmentli lekeler ve gastrointestinal ka-
namalar gorilebilir.

Peutz-Jegher sendromiu hastalarda ortaya ¢i-
kan gastrointestinal polipler, heredofamilyal polipo-
zisde ortaya gikan poliplerden farkll olarak gok az bir
olasilikla kansere dénusurler(1, 13, 14, 15). Halbuki
daha 8nce bahsettigimiz gibi Herediter familyal poli-
pozisde hastalik baglangig dénemlerinde saptana-
maz ve cerrahi midahale yapilamaz ise kansere dbé-
nismesi hemen hemen kaginilmaz bir durumdur.

Peutz-Jegher sendromunda ortaya gikan polip-
ler meydana geldikleri anatomik bsigelerin dzellikleri-
ni de tagirlar. Ornegdin duedenumdaki poliplerde
Brunner bezleri, midedeki poliplerde parietal hiicreler
bulunur. Partz-Jegher sendromundaki selim davrani-
sin nedeni agiklanabilmig degilodir. Ancak bu poliple-
rin gergek neoplazmiar degil de gastrointestinal sis-
temde ok sayida hamartomatdz blyumelerden iba-
ret olabilecegi ifade edilmektedir(3, 7, 8, 9). Hamar-
tom, bir organda bulunan bir ya da daha fazla turdeki
hiicre grubunun o organin normal yapisindan farkl
olarak buyumesidir. Ancak bunlar timdr degildir ve
habislegme egilimi de gbstermezler. Tipda baz do-
gumsal yani konjenital gelisim bozukluklar ile timor-
ler arasinda bazen kesin bir sinir cizilememektedir.
Hamartomlar bunlara bir rnek olarak verilebilir. Bu
konuda gdsterilebilecek diger bir konjenital geligim
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bozuklugu da Choristoma'iardir. Bunlar, bir organda
kendi yapisinda bulunmayan bir ya da birkag doku-
dan olugan bir kitlenin meydana gelmesinden ibaret-
tir. Ornegin tilkrik bezi iginde olgun bir kemik dokusu
kitlesinin olugmasi gibi.

Polipozis Sendromlarinda Poliplerin Lokalizas-
yonlari genellikle agagidaki gekildedir:

Ince Kalin
. Mide Barsaklar Barsaklar

Kolonun familyal

pO“pOZiSI : i e R
Gardner sendromu + + 4+
Turcot sendromu - G 44
Peutz-Jegher

sendromu - g ++

Olgu Bildirimi: Fakiltemiz kliniklerine diglerin-
deki sorunlar neceniyle bagvuran G.S. isimli, 29 ya-
sindaki erkek hastadan alinan anjamnez ve yapilan
klinik muayene sonucu, kendisine Peutz-Jegher
sendromu tanisi konulmugtur. Oldukca nadir rastla-
nan bir sendrom olan bu sendromun tim semptomla-
rini tagidi§i gorilen hastamiz kendisinden aldigimiz
anamnezde Universite dgrencisi ve Giresun dogumiu
oldugunu bildirmis ve de Peutz-Jegher sendromu ta-
nist koymamiza neden olan Klinik belirtilerin gocukluk
déneminde bagladigini ifade etmistir.

Ekstra oral ve intra oral muayeneler sirasinda
hastanin yiziinde, dzellikle agiz cevresinde, melanin
pigmenti iceren pek gok sayida, birkag mm gapinda
koyu kahverengi, siyahimsi lekelerin bulundudu go-
rilmigtir (Resim 1-2). Bunlarin dudak mukozasi ve
hemen hemen tim agiz mukozasinda da bulundugu
gdzlenmigtir (Resim 3). Hasta bu gil'e benzer lekelerin
5-6 yaglarindan itibaren ortaya giktigini ifade etmistir.
Peutz Jegher Sendromunun diger klinik belirtilerin-
den olan kalin barsak sikayetleri ise 20 yaslan civarin-
da baglamig, uzun siire devam eden kusma, kanli gai-
ta (melena) gikarma ve kanl ishalleri olmus. 24 yasin-
da parsiyel kolon rezeksiyonu gegirmig. Ameliyat son-
rasi yaklagik bir yil iyi imig. Ancak bu siire sonunda gi-
kayetleri yeniden baglamig. 25 yaginda iken ince bar-
saklarda ve kolonda multipl polipler saptanmig ve si-
rekli kontrol ve tedavi altina alinmig. Fakat tim tedavi
ve kontrollere ragmen 26 yasinda, batinda siddetli ag-
ri, bulant, halsizlik ve bayiima hissi gikayetleri ile acil
olarak yeniden ameliyat edilmis. Kolonda bulunan po-
lipler gikanimig. Bu KKinci ameliyattan sonra gikayetle-
ri azalmasina kargin yine devam etmis, halen de edi-
yormus.
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Resim 1- 29 yagindaki hastada agiz ¢evresinde kiigiik benek-
ler halindeki pigmentasyon alaniari izlenmektedir.

Resim 2- Dudaklarda, Peut-Jegher sendromunun en tipik kli-
nik diognostik belirtisi olan koyu kahverengi pigmentasyon
alanlarinin dikkat gekici gérinimi izlenmektedir.

Resim 3- Hastanin agiz gevresi ve dudaklarinda gériilen pig-
mentli beneklerin, agiz mukozasinda da bulunugu, sendro-
mun 6zelliklerinden biridir.

Hastanin ayrica 5-6 yildir devam eden mide sika-
yetleri de oluyormus. 3 yil 8nce midesinde radyolojik
ve gastroskopik olarak iki adet Ulser saptanmis.

Hastanin gu andaki saglik durumu iyi. Fakat her
digkilamada belirgin sekilde kanamasi oldugunu ifa-
de ediyor. Halen diizenli kontroller diginda herhangi
bir tedavi ve diyet uygulanmiyor.

Hastanin Anne (48) ve Baba (50) sinda Peutz-
Jegher sendromu ile ilgili herhangi bir belirti yok. An-
cak baba 42 yaginda iken mide Ulseri ameliyati gegir-
mig. 3 kiz, 3 erkek olmak (izere 6 gocugu olan ailenin 2
kiz, 2 erkek olmak (zere 4 gocugunda Peutz Jegher
sendromu ortaya gikmis, diger iki gocukda ise her-
hangi bir kalitsal rahatsizlik yok.

Tartigma: Kalitsal bazi faktdrlerle gegen multip!
kolon polipozislerinin gesitli tiplerinin oldugu ve kolon-
daki poliplere ek ofarak organizmada bagska bazi pa-
tolojik durumlarin da ortaya gikmasi ve bunlarin da
birbirinden farkh olmasi nedeniyle aragtiricilar tarafin-
dan degigik sendromlar ortaya atilmigtir. Peutz-Jeg-
her sendromu kalitsal kolon polipozislerinin en selim
seyreden seklidir. Ayni grubdaki sendromlardan
Gardner sendromunda kolondaki poliplerden bagka
vlicudun degigik organlarinda farkli tirde timorler
olugmaktadir. Multipl familyal polipozis ise prekanse-
roz bir hastaliktir ve hastalarin ortalama 42 yaglarinda
yasamlarini yitirdikleri tesbit edilmistir. Turcot sendro-
munda da kolondaki poliplere ilave olarak beyin tii-
morleri olugmakta ve hastalar yagamlarinin erken do-
nemlerinde hayatlarini kaybetmektedirler. Peutz.-
Jegher sendromunda ise kolondaki poliplere ilave
olarak gocukluk dénemlerinde agiz mukozasinda ve
ylzde ortaya ¢ikan melanin pigmentiyle yikli lekeler-
den bagka herhangi bir patolojik lezyon séz konusu
degildir ve yapilan aragtirmalarda da kolondaki polip-



20

lerin kanserlesme egilimlerinin digerlerinden daha az
oldugu ifade edilmigtir.

Yapilan tim bu aragtirmalar, birbirine son derece
benzeyen gastrointestinal polipozis sendromlarinda
prognozun birbirinden farkli olusu, bunlarin hangi gu-
rubun igine girdiginin saptanmasini gerekli bir duruma
getirmektedir. Gunkd tedaviye buna gore yon veril-
mektedir. Hastalarin yasam sirelerinin uzatilmas!
agisindan bu ayinm son derece dnemlidir.
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Yazimiza konu olan hastamizin fakiltemiz klinik-
lerine miracaati, diglerindeki curiklerin tedavi edil-

“mesi idi. Hastanin bu tedavileri gergeklestirildikten

sonra agzindaki diger sorunlar da kisa strede sabit
protetik tedavi ile ¢oziime kavusturuldu. Boylece has-
tanin genel saghiginin diizelmesine, beslenme ve oral
bolge fonksiyonlarin normal sekilde strdirtlmesine
katkida bulunulmaya galigiimigtir.
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