ULUSAL TRAVMA DERGISI

TURKISH JOURNAL OF TRAUMA
& EMERGENCY SURGERY

Voliim 5 Say: 2

PEUTZ JEGHERS SENDROMU

PEUTZ JEGHERS SYNDROME

Dr. Ahmet YILMAZ, Dr. Kadri GULER, Dr. Hakan BOZKURTOGLU, Dr. Faik CELIK

SUMMARY: Peutz - Jeghers Syndrome is a rare, inherited autozomal dominant disease choracterized by gastrointestinal
hamartomatous polyps and mucocutaneous pigmentation. In this paper we report two cases of Peutz - feghers syndrome who were
admitted and operated with intussusception. Screening their fumily members revealed intestinal and extraintestinal manifestations of

the disease and no malignancy was detected.
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Peutz - Jeghers Sendromu {P]S), ilk kez 1921 yilinda
Peutz tarafindan mukokiltanz melanin pigmentasyonu,
gastrointestinal traktta hamartamatdz polipler ve
otozomal dominant gecisli bir hastalik olarak
Lildirilmistir(1). Daha sonra 1949'da Jeghers 10 olguluk bir
seri yaymlayarak sendromu ilk detayl: tarifleyen ve
irdeleyen kisi olmustur(5) . Dogru planlanmayan cerrahi
vaklasimlar sonrasi1 relaparatomilerin artmasi ve bunun
sonucu kisa harsak sendromunun olugmast nedeniyle
giinlimiizde &nem kazanmstir{12}).

Bu cahsmamizda mekanik intestinal obstrilksiyonu
nedeniyle Iklinigimizde opere edilen Peutz Jeghers
sendromlu iki olgumuzu sunuyoruz.

OLGU 1

11 yasinda erkek hasta, kann agns: siskinlik ve kusma
sikayetleriyvle Ekim 1996 tarihinde acil servisimize
bagvurdu.  Fizik muayenede dudaklarda melanin
pigmentasyonu (Resim 1) ve mekanik intestinal
obstriiksiyon bulguiar vardi. Ozgegmisinde 3 yildhr zaman
zaman karin agnsi oldugu saptandi.  Soygecmisinde ise
babasinda ve tiim kardeslerinde de (3 erkek , 1 kiz)
dudaklarda pigmentasyon varligt 6grenildi. Ailenin {i¢
ferdi daha Once bu tabloya benzer nedenlerle opere
edilmis ve bunlardan birine relaparatomi uygulanmisti.
Ancak aile hastaligi hakkinda bilgi sahibi degildi. Hastabu
bulguiarla acil operasyona abindL. Laparatomide
Treitzdan 60 cm distalde 30 40 cm'lik jejuno jejunal
invajinasyon nedeniyle nekroz saptandi. Ayrica jejenum
ve iteumda boyutlart 1 3 cm arasinda degisen dort adet
polip mevcuttu,  Yaklasik 50 cm'lik jejenum rezeksiyonu
ile uc wuca anastomoz yapildi.Diger polipler transvers
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Resim 1

enterotomiler ile gikarnldi. Cikanlan poliplerin
histopatolojik incelemesinde hamartom yapisinda
oldukiar teshit edildi. Alf ay sonra hasta, babasi ve dért
kardesine gastroskopi , kolonoskopi ve baryumiu ince
barsak grafisi uygulandr.  Bir kardeste transvers kolonda
olan 2 cmlik polip eksize edildi. Bu polipte malign
dejenerasyon saptanmadi. [Kiz kardese pelvik, erkek
kardegter ve babaya ise testis USG yapildi ve patoloji
saptanmadt. Ailenin {i¢ ferdinde de Hgb degerleri 10 gr/dl
'nin altinda saptands.

OLGU 2

15 yaginda erkek hasta karm agnsi, kusma, siskinlik
sikayetiyle Mart 1998 tarihinde acil servise hagvurcu.
Yapilan fizik muayenede dudaklarda ve buccal mukozada
pigmentasyon vardi.  Mekanik intestinal obstriiksiyon
Idiniginin tiim fizik muayene ve laboratuvar bulguiar
vardi..  Soygecmisinde babasin 45 vyasinda nedenini
bilmedikleri bir hastaliktan oldiigii, bes kardesi oldugu,
kardesterinin liciinde perioral pigmentasycenun varlifi,
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diger ikisinde ise olmadigt 5grenildi, Bu iki kardeste de
fizik muayene sirasinda viicutlarinda herhangi bir
pigmentasyon saptanmadi. Operasyonda Treitzdan 150
cm distalde 60 cm'lik barsak ansinin invajine ve buna hagl
nekroz oldugu tesbit edildi, Eksplorasyonda bu invajine
segment icinde 3x4 cmtik bir polip tesbit edildi. 70 em'lik
incebarsak ansi rezeke edilip ucuca anastomoz yapildi.
intestinal traktta bagka polip teshit edilmedi. Polipin
histopatolejik incelemesi hamartom olarak
degerlendirildi. Hastaya postoperatif birinci ayda
gastroskapi kolonoskopi batin ve testis USG yapildi ve hir
patoloji tesbit edilmedi.

IRDELEME

PJS oldukga nadir goriilen, otozomal dominant olarak
gecen bir hastaliktir. Kutandz lezyonlar yuvarlak, koyu
kahverengi ve siyah renklidirler. Esas olarak perianal
bilgede (%94), yanak mukozasinda (%66), ellerde (%74), ve
ayakta (%62} yerlesimli olup, ilk birkac yilda gériiniir hale
gelirler(2).  Puberte esnasinda yogunluklarn artar ve
erigkinlik déneminde yavasca azalarak kaybolurlar. (3 , 4)

Polipler; agiz digmda tiim gastrointestinal sistem
boyunca bulunabilirler. Hatta &zofagusta dahi tesbit
edilmiglerdir. Engok tutulan bélge jejenumdur(6).
fncebarsak poliplerinin yaklasik %10 submukozaya
uzanan ve birinvazifiezyon diislindiiren epitelyal adaciklar
seklindedir.  Benign psBdoinvazyon beraberinde atipi
yoksa ve suurh normal epitelyal subtipler varsa teshis
edilebilirler(7),

Kanserle iliskisini gosteren hirgok calisma mevcuttur.
Bailey 1957'de tiim bu polipleri adenom olarak
tiplendirmis ve kanser riskini %24 olarak saptamistir(8).
Burdick ve arkadaslart biivilk bir aileyi on vl izledikten
sonra  tek bir kanser vakasi bile saptayamamuslardir{9).
Ancalc 19801erin sonlarinda Atlantigin iki yaninda toplam
103 vakamin takipleri sonucu hem intestinal hemde
extraintestinal malignensi geligiminde vitksek relatif risk
dogrulanmigtir(10). Bunun yamnda jinekolojik tiimérler
dzellikle de serviks malign adenomu ite anuler tiibilllerin
sex kord tiim&rieri PIS ile iliskii bulunmustur. Testisin
feminizan sertoli hiicreli tiimorii, bilateral meme kanseri,
safra kesesi kanseri, kotanjiokarsinom ve pankreas kanseri
bu sendromda artmaktachr(10, 11, 14). Bizim her iki
olgumuzun ve ailelerinin taramalarinda maligniteye
rastianmamistir,

Hastalik klinik olarak karin agirisi, GIS kanama ve
invajinasyon ile kendini g&sterir Kanama nedeni ile
hastalar genellikle anemiktirter. Her iki olgumuzda da
anemi mevcut olup invaginasyon scnucu strangiilasyon
gelismisti,

PJS nadir olmast nedeniyle, bu hastahga yaklasim
konusunda genel cerrahlar arasinda yeterince deneyimin
olmamasi relaparatomi ve multiple barsak rezeksiyonu
oranmini yilkseltmektedir{12}. Buise kisa barsak sendromu
ve buna hagli mortalite ve morbiditeyi yiikseltmektedir.
Bunu azaltmak igin bu ailelerin endoskopik taramalarimin
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periodik olarak yapilmasi, 0.5 cm'den biiyiik poliplerin
polipektomi ile alinmas:, laparotomiye giden hastalarda
rezeksiyonun milmkiin oldugunca siurh tutulmas: ve
poliplerin kiigiik transvers enterotomiler ile cikariimas
uygun ofacaktir. Peroperatif enteroskopi ile polipektomi
iyt bir yéntem olarak gériilmektedir(13). Bu sendromun
intestinal ve ekstraintestinal malignitelerle olan iliskisi
unutulmamali ve periyodik takiplerde bu tir aileler uygun
protokollerle izlenmelidir.
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