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PEUTZ JEGHERS SENDROMU

(Bir vaka nedeniyle)

Ali Ozden* Necati Ormeci** Ozden Uzunalimoglu***

Peutz ilk defa 1921’de mukokutandz pigmentasyon ile birlikte
gastrointestinal polipozisli bir hasta tarif etti. Bir ka¢ yil sonra Jeg-
hers'in yaymnladigl vakalarla durum yaygimnlast1 ve sendromun gorii-
numii Peutz Jeghers sendromu olarak adlandirildi Melanin pigmen-
ti toplantilarindan ibaret olan mavimsi, kahverengi siyah lekeler en
¢ok yanak mukozasi yumusak ve sert damak tizerinde bulunurlar.
Daha az oranda ise dudaklar, agiz gevresi, avug igleri ve parmak ug-
larinda rastlanir (3,4,9). Hastalarin ¢ogunda hastaligin semptomlar:
ve komplikasyonlarn ¢ocuklukta baglar. Otozomal dominant gegisli
olup gastrointestinal sistemde yerlesen poliplerin prekanserdz olug-
lar1 nedeniyle hastalik 6zel bir énem arzeder (2).

Nadir goriilen bir hastallk olusu dolayisiyla klinigimizde teshis
ettigimiz bu vakay1 yaymlamak istedik.

VAKANIN TAKDIiMi
RG (Port.: 452/484), 13 yasinda kadin hasta.

Karm agrisi, karinda sislik, makattan kan gelmesi sikayetleri ile
1984’de klinigimize yatan hastada 2 yagimndan bu yana dudaklarinda
pigmentasyon mevcutmus, 5 yagindan itibaren defekasyon sirasinda
makatindan kitle disariya ¢iktigin fark etmis. Bu her defakasyondan
sonra oluyor ve arasira kamiyormus. Onbir yasinda karin agris1 bas-
lamig. Agr1 gobek altinda, kolik tarzinda biitiin karina yayihyormus,
yaklasik yarim saat devam ediyor ve kendiliginden geg¢iyormus.
Agr ile birlikie bulanti, kusma ve agri sirasinda karinda bir
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sislik olurmus. Yumusak kivamda hareketli bir siskinlikmis, agr: ile
birlikte bu sislik kendiliginden gegermis.

Mevcut sikayetleri nedeniyle 1983 yilinda apendektomi gegirmis.
Soy Geg¢misinde ozellik yok.

Fizik muayenede zayif yapida, mental durum normal. T.A. : 110
mm Hg, Nahiz : 86/dak, ates : 36,6°C, solunumu : 20/dak. Agirhik : 36
Kg. Boy : 152 Cm. Dudak mukozasinda géz kapag: altinda ve sag hi-
pokondriumda siyah noktalar halinde, hiperpigmentasyonlar mev-
cut (Resim 1). Karin muayenesinde sag alt kadranda apendektomi’'ye
ait kesi izi, hipogastriumda 3x4x4 cm. derinde, tizeri diiz, yumusak
kitle ele geliyor. Rektal tusede anal kanaldan sonra orta sertlikte tii-
moral yapr hissediliyor. Uterus jinekolojik muayenede atrofik olarak
degerlendirildi. Bunun disinda diger sistemde muayeneleri normaldi.

o

Sekil I Alt ve Ust dudaklarda hiperpigentasyon gorilmektedir.

Laboratuvar Bulgular1 : Lokosit. eritrosit, Htc, Sedim, normal,
16kosit formiltinde eozinofili (% 7) mevcut. Idrar, gaita, AKS, koleste-
rol lipit, ure, SGOT, SGPT, alkalen fosfataz, timol c¢inko sulfat, to-
tal protein, Ptz, kan elektrolitleri normal simirlarda. PPD : 20 mm,
Retroskopide rektumda en biiyligii anal kanaldan hemen sonra
3x4x5 cm boyutlarinda, digerleri 3-4 mm c¢apinda olan gok sayida
polip goraldii.
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Ozofagogastroduodenoskopide Duodenumda ¢ok sayida polipler
goruldi. Mide ve rektum poliplerinden alinan biyopsilerde polipoit
olusumlar tespit edildi. Duodenum poliplerinden almman biyopside
Peutz Jeghers polibi tesbit edildi (Resim 2). Direk batin grafisinde je-
junumda invajinasyon bulgular1 tespit edildi. Ince barsak ve kolon
grafisinde rektumda multiple polipozis, ince barsaklarda multiple
pedinkule polip, invaginasyon ve ince barsak mezosu igerisinde 8
cm. ¢apinda timor distnaldd.

i

% ..,%"” ; Py

Sekil 2 : Duodenu dan alinan hamartom polibinin mlkroskoplsini gistermektedir.

Seyir ve Takip : Hastada sik sik gelen kolik tarzinda karin agri-
lar1 ve bulanti, kusmalar nedeniyle cerrahi tedaviye verildi.

TARTISMA

Peutz Jeghers sendromu her iki cinste hemen hemen esit oranin-
da goriilir. Semptomlar gocuklukta baglar ve teshis 20 yaga kadar
% 60 oraninda konulmus olur. Teshise yol agan semptomlar Tablo I'de
ozetlenmistir (3,4,9). Mukokiitanéz hiperpigmentasyon ilk 2 yil nadir
olmakla beraber hayatin erken déneminde ortaya cikar. Bazi hasta-
larda sadece polipin makattan disar1 gikmasi veya rektal prolapsus
hastaligin, ilk belirtileri olabilir. Polip mideden anuse kadar her verde
olabilir (1,8,10). Tablo II poliplerin gastrointestinal sistemdeki dagilis
yerlerini géstermektedir. Polipler bazen ¢ok buyik boyutlara ulasa-
bilir. Renal pelvis, mesane, iireterde de polipler bildirilmistir. Degisik
vaka gruplarmin uzun sireli takiplerinde bu poliplerin malignite
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oraninin disik oldugu gosterilmistir. Bu oran % 2-12,6 arasinda de-
gismektedir. Jejunal ve ileal poliplerin ¢ogunlugu hamartematoz tip-
tedir. Halbuki gastroduodenal ve kolerektal poliplerin bazilar1 ade-
nomatodz tiptedir. Adenomatéz tiptekiler malign gelismeye ugrayabi-
lirler. Eger polipler gasdroduodenal ve kolerektal bolgelerde ise ma-
lignlesme o6zellikleri sebebiyle dikkatle arastirilmalidirlar.

Tablo | : Peutz Jeghers sendromunda gbriilen sendromlar (9).

Karn agrisi % T1,4
Gastrointestinal kanama % 18.5
Anemi % 15,7
Tekrarlayan Kusma % 5.7
Rektal prolapsus % 7,1
Diger % 8,5
Semptomsuz % 2,8

Bizim vakamzda literatiire uygun olarak karin agris1 ataklar:
rektal kanama hiperpigmentasyon ve mideden antise kadar
olan tim bélgede cap1 8 cm.'ye kadar varan g¢ok sayida polipler mev-
cuttu. Bu polipler hamartomatoz tipte olup histolojik inceleme yapi-
lanlarda malign dejenerasans teshit edilmedi.

Tablo 1l : Peutz Jeghers sendromunda poliplerin dagihimi (9).

Mide % 34,8
Duodenum % 27,2
Jejunum % 69,6
fleum % 36,3
Kolon % 24,2
Rektum % 12,1
Apendiks % 1,5

Peutz Jeghers sendromlu hastalarda gastrointestinal sistem ma-
ligniteleri yanisira genel popitilasyona oranla diger timérlerde % 30
oraninda daha sik rastlamilmaktadir (5). Kadimlarda % 14 oraninda
over timorleri tesbit edilmistir. Ayrica benign ve malign meme tii-
moérleri, testis tumorleri, akciger timérleri de bildirilmistir (7). Bu
durum Peutz Jeghers sendromlu hastalarda malignite gelismesini po-
liplerin malign degismeye ugramasi yanisira genetik bir predispozis-
yonun bulundugu hipotezini desteklemektedir (2,8).
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Ayrica ilging bir nokta Peutz Jeghers sendromlu hastalarda ma-
lignitelerin ¢ok erken yvaslarda ortaya cikmasidir. Yirmi bir vakalik
bir seride vakalarim hemen hemen yarisinda malignite 30 yagin altin-
da tesbit edilmistir. Literatiirde onalti yagin altinda iki vaka da be-
lirtilmistir (9).

Peutz Jeghers Sendromlu hastalarin tedavisinde, hastanin omur
boyunca hastalig1 ve onun cesitli komplikasyonlaryia karst karsiya
bulunacag: unutulmamah ve tedavi ona gore duzenlenmelidir. Bizim
hastamizda oldugu gibi poliplerin obstriksiyonuna bagh ileus veya
subileus durumlarinda operasyondan once tibbi tedavi ile ¢ézim ara-
mahdir. Eger obstriksiyon Krizi birkac saat igerisinde agilmazsa, ka-
nama, asiri kusma veya elektrolit kayb1 komplikasyonlar1 oluyorsa
operasyon zorunludur (9). Polipler enterotomi ile ¢ikarilir, kucik se-
sil olanlara koagiilasyon uygulanmr, gerekiyorsa simirli rezeksiyon ya-
pilir.

OZET

Subileus ataklariyla seyreden 13 yaginda Peutz Jeghers Sendrom-
lu bir kadin hasta takdim edildi. ince barsak ve kolon grafileri, gast-
ro-intestinal endoskopi muayeneleri yapildi. Mide, ince barsak ve
kolonda polipler tesbit edildi. Barsak tikanmasina yol agan blyuk
polip opere edildi ve hamartom polipi olarak tesbit edildi. :

Bu sendrom ailevi olup agiz gevresi deri, dudak ve yanak mu-
kozasinda baz1 vakalarda eller ve ayaklarda kugik melanin pig-
menti toplanmasiyla kendini gosterir. ince barsakta subileus nede -
niyle kolik tarzinda karmn agrisi ve kusmaya yol agabilir. Timor 3
cm’den biiyiik olabilir ve bizim vakamizda oldugu gibi tikanma semp-
tomlarina sebep olabilir.

SUMMARY

Peutz Jeghers Syndrome (Case repart)

We report a case of Peutz-Jeghers Syndrome in a 13 years old
female with subileus. Gastrointestinal x rays, gastrointestinal endos-
copic examination were done. She was found to have polyps in the
stomach, small intestin, colon. Large polyp in the duodenume caused
intestinal obstruction. She was operated. The polyp removed was ha-
martome.

This syndrome is familial and usually recognized by the appea-
rance of small melanotic spots on the perioral skin, lips, buccal mu-
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cosa, in some cases on the hands and feet. They may cause colicky
abdominal pain, vomiting due to small bowel intussusception. The
tumors may be larger than 3 cm and cause the obstructive symptoms
like in our case.
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