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hamartamat6z polipozis ve mukokutan6z pigmentasyona neden

olan otozomal dominant bir hastaliktir. Polipler siklikla jejunum
ve ileumda goriilse de duodenum, mide ve kolon da tutulabilir. Polipo-
id lezyonlarda malign dejenerasyon nadiren izlenebilir. Over, uterus,
testis, akciger, meme, pankreasta ekstraintestinal malignansiler izlene-
bilir. Bu olgu bildirisinde Peutz Jeghers sendromunun 6zefagus mide
duedonum tetkiki (OMD), ince barsak pasaj tetkiki ve abdominal bilgi-
sayarli tomografi bulgular1 sunulmustur.

P eutz-Jeghers sendromu (PJS), gastrointestinal sistemde benign

Olgu bildirisi

Yirmi yasinda erkek hasta kramp tarzinda karin agrisi, yiiziindeki le-
keler, rektal kanama ve halsizlik sikayetleriyle klinigimize bagvurdu.
Fiziksel muayenesinde agiz ¢evresinde ve burnunda kahverengi, mavi
renkte ¢ok sayida pigmente mukokutanoz lezyon izlendi (Resim 1). Sag
ist kadranda hassasiyet mevcut olup karaciger kosta altinda 2 cm ele
geldi. Hemoglobini 9 gr/dL idi. Hastanin hikayesinden 9. aylikken ve 8
ve 9 yaslarinda ii¢ kez opere oldugu ve babasinin da invajinasyon son-
rast 0ldiigii 6grenildi. Hastanin klinik izlemi esnasinda rektal kanama-
lar1 oldu. Ug iinite eritrosit siispansiyonu transfiizyonu yapildi. OMD
tetkikinde oral baryum verilmesi sonrasinda 6zofagus normaldi. Mide
peristaltizminde yavaglama ve sekresyon birikimi izlendi. Mide rad-
yogramlarinda fundus ile antrum arasinda biiyiik kurvatiirde en biiytigii
yaklagik 2 cm c¢apinda farkli boyutlarda polipoid lezyonlar izlendi. Kii-
¢lik kurvatiirde de poliplere ait dolum defektleri mevcuttu (Resim 2A-
C). Mide konturlar lobiile olarak izlenmekteydi. Duodenumun ikinci
kesiminde iki adet polipoid lezyona ait dolum defekti mevcuttu (Resim
3). Ince barsak takip radyograminda ileal ve jejunal segmentlerde 3
adet dolum defekti olarak izlenen poliplere ait goriiniim mevcuttu (Re-
sim 4).

Ekstraintestinal malignansi riskleri diisiiniilerek yapilan torakoabdo-
minal BT tetkikinde oral ve intravendz kontrast madde verilmesi son-
rasinda elde olunan kesitlerde mide fundus, korpus kesiminde, hepatik
fleksura ve ileojejunal segmentlerde liimene dogru uzanan, kontrast do-
Iu limende daralmaya neden olan yumugak doku dansitesinde polipo-
id lezyonlar saptand1 (Resim 5). BT tetkikinde ekstraintestinal malig-
nansi izlenmedi.
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Resim 1. Dudakta belirgin olmak iizere perioral
alanda ve burunda mavi-kahverengi renkte
mukokutandz pigmentasyonlar (ok).

Resim 2. OMD tetkiki. Mide takip radyogramlarinda

fundus ile antrum arasinda en bilyii§i biiyiik
kurvatiirde yaklasik 2 cm gapinda farkli boyutlarda
dolum defekti olusturan polipoid lezyonlar (oklar).

Resim 3. Duodenumun ikinci kesiminde polipoid lezyonlar (oklar).

Tartisma

PJS otozomal dominant gecisli gast-
rointestinal sistemde (GIS) hamarto-
matoz polipozis ve mukokutandz pig-
mentasyonla giden, 20-40 yaglarinda
izlenen nadir bir hastaliktir. Mukoku-
tandz lezyonlar en sik dudaklarda iz-
lenmekle birlikte burunda, perioral
alanda, bukkal mukozada, parmaklar-
da izlenebilir. Olgumuzda dudaklarda
belirgin olmak iizere perioral alan ve
burunda mavi, kahverengi renkte deri-
den yiiksek olmayan mukokutandz
lezyonlar ve sag iist kadranda agr
mevcuttu.

266 . Haziran 2002

10 yas Oncesi saptanan ince barsak
polipleri genellikle hamartomatoz
olup PIS’ye aittir (1). GIS’teki polip-
ler siklikla jejunum ve ileumda izlen-
se de kolon, rektum, mide, duodenum,
apendiks ve 0zofagusta da izlenebilir.
Olgumuzda polipler mide, duodenum,
jejunum, ileum ve kolonda izlendi ve
apendikste polip yoktu. Poliplerde
olugan {ilserasyonlara bagli hemate-
mez, melena ve poliplerin “leading
point” olusturmasina bagli invajinas-
yon izlenebilir. Olgumuz li¢ kez inva-
jinasyon gelismesi sonrasinda operas-
yon gegirmis. Ayrica GIS kanamasina

baghh anemisi mevcuttu. Literatiirde
duodenal ve proksimal jejunal polip-
lerin neden oldugu invajinasyon son-
rasinda biliyer obstriiksiyon tanimlan-
mustir (2). Olgumuzda duodenal po-
lipler mevcuttu, ancak biliyer obstriik-
siyon izlenmedi.

Perzin ve arkadaglar1 1982°de ilk
kez PJS’de poliplerden gelisen ade-
nom ve in situ karsinomu tanimladi
(3). Giinlimiizde ise %2-16 arasinda
poliplerin neden oldugu GIS malig-
nansilerine rastlanmaktadir. Hamarta-
mat6z poliplerde olugan displaziler ya
da adenomlardaki neoplastik degisime
bagli PJS’de adenokarsinomlar gelige-
bilmektedir. Olgumuzda mide duode-
num ve kolondaki poliplerin patolojisi
neoplazi ile uyumlu degildi.

PJS’de ekstraintestinal, pankreas,
akciger, meme, uterus, over, testis
karsinomlar1 ve multiple myelom gibi
malign lezyonlar sik izlenirken lireter,
mesane, safra kesesi, paranazal siniis-
lerde de malignite gelisebilir. Olgu-
muzda ekstraintestinal malign lezyon
yoktu. PJS’li hastalarin %95’inde in-
cebarsakta polipoid lezyonlar mevcut-
tur. Polipler sesil, pedinkiillii, farkl
boyutlarda ve ¢ok sayida olabilir. Tek
olarak goriilebilecegi gibi, lokal kii-
melenme de yapabilirler. Bizim olgu-
muzda da midede biiyiik kurvatiirde
cok sayida polip kiimelenmigken, ko-
lon ve ince barsaklarda soliter polipler
de mevcuttu. Kuwano ve arkadaslari
midede saptadiklar1 tek hamartomat6z
polipoid lezyonu mukokutandz pig-
mentasyon ve aile hikayesi olmamasi-
na ragmen parsiyel PJS olarak tanim-
lad1 (4). Ancak Nebril ve arkadaglari-
nin sunduklar1 GIS’te soliter hamarto-
matdz polip olan hastanin uzun do-
nem takibinde; mukokutandz pigmen-
tasyon, GIS’te yeni polip olusumu, ai-
lede polipozise rastlamamalar1 nede-
niyle GIS teki soliter polipli olgularda
PJS tanis1 konulamayacagini ileri siir-
miislerdir (5).

PJS’de BT ve baryumlu tetkiklerle,
GIS’teki polipoid lezyonlarin yeri,
konturlari, barsak segmentlerinin ¢ap-
lar1, poliplerin neden oldugu invaji-
nasyonun derecesi ve varligini, ekstra-
intestinal malignansileri goriintiile-
mek miimkiindiir. Literatiirde PJS’de



Resim 4. Abdominal BT tetkikinde mide fundus, korpus kesiminde (A), hepatik fleksura ve ileojejunal segmentlerde (B) limene dogru uzanan, kontrast dolu limende
daralmaya neden olan yumusak doku dansitesinde polipoid lezyonlar (oklar).

enteroklizis, MRG (HASTE sekansi)
yontemlerinin kullandif1 yaymlar da
mevcuttur (6,7).
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CASE REPORT: PEUTZ-JEGHERS SYNDROME

Peutz-Jeghers syndrome is a rare autosomal dominant disease characterized by
intestinal polyposis and mucocutaneous pigmentation. We present a case of Peutz-
Jeghers syndrome with upper gastrointestinal tract barium examinations and

abdominal computerized tomography.
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