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OZET

Peutz-Jeghers sendromu, gastrointestinal sistemde hamartomatéz polipler ve mukoklitanéz melanin pigmentasyonu ile
karakterize otozomal dominant gecisli kalitsal bir hastaliktir. Ender gériilmekle birlikte bu hastalar, intussepsiyona bagl
barsak obstriiksiyonu ve ileri yasta gelisebilecek malignite riski nedeniyle émdiir boyu yakindan takip edilmelidir.

Bu olgu sunumunda 18 yasinda Peutz-Jeghers sendromu tanisi almis ve cerrahi tedavi uygulanmis 33 yasinda erkek
hasta sunulmaktadir. Karin agrisi ve ézellikle yemeklerden sonra bulanti-kusma sikayetleri ile basvuran hastanin yapilan
enteroklizis tetkikinde jejenumda, her biri 5 cm ¢apli polip ve polibe bagli jejuno-jejunal intussepsiyon saptanmasi lizerine
hastaya laparotomi uygulandi. Manuel rediksiyon ile intussepsiyonu giderilen hastaya uygulanan enterotomi esliginde
poliplere yénelik polipektomi gergeklestirildi. Peutz-Jeghers sendromlu hastalarda intestinal intussepsiyon ve buna bagl
olarak iskemi gelisebilecegi gézéniinde bulundurulmalidir. Bu durumda erken tani esastir.

SUMMARY

Peutz-Jeghers syndrome is an autosomal dominant inherited disorder characterized by gastrointestinal hamartomatous
polyps in association with mucocutaneous melanocytic pigmentation. Although this syndrome is rare, patient follow-up
care should be done a life long since the increased risk for intussusception secondary to bowel obstruction and
malignancy in the elderly. This case report presents a 33-year-old male with Peutz-Jeghers syndrome diagnosed at the
age of 18. The patient admitted with symptoms like abdominal pain, nausea and vomitting, especially increasing
postprandial. Enteroclysis study revealed 2 polyps located in the jejenum, each 4 cm in diameter, and a jejuno-jejunal
intussusception, originating from these polips. A laparomy was carried out and the intussusception was restored
manually. Enterotomy was performed to treat polyps by polypectomy.

It is suggested that patients with Peutz-Jeghers syndrome should also be monitored for intestinal intussusception and
bowel ischemia. Early diagnosis is fundamental.

GiRiS

Peutz-Jeghers sendromu (PJS), gastrointestinal sistemde
hamartomatéz polipler ve mukokitanéz melanin
pigmentasyonu ile karakterize otozomal dominant gecisli
kahtsal bir hastaliktir. Lekeler 2-3 mm. ¢apinda,
morumturak, melanotik lezyonlardir. En fazla agiz muko-
zas! ve dudaklarda gérdlir. El ve ayak ayalarinin yani sira
anis etrafinda da olusabilirler. Polipler genellikle multipl ve
saphdirlar.
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Siklik sirasina gére jejunum, ileum, mide, duodenum ve
kolonda olusabilirler. Hastalar poliplerin (lserasyonuna
bagl kanama, intussussepsiyona bagl barsak obstriksi-
yonu ve ileri yasta gelisebilecek gastrointestinal, over ya
da meme kanseri riski ile karsi karsiya kalmaktadir.(1)
Burada jejunal intussussepsiyon gelisen Peutz-deghers
sendromlu bir hasta sunulmaktadir. Bu ¢alisma, oldukg¢a
nadir olan Ygs varyasyonlarinin prenatal tanida saptan-
mas! durumunda izlenecek sitogenetik analizi ve aileye
verilecek olan genetik danismada bu durumun dikkate
alinmasinin gerekliligini vurgulamak amaciyla sunulmus-
tur.
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OLGU

Bu olgu sunumunda onsekiz yasinda PJS tanisi almig ve
14 yil 6nce baska bir merkezde alt gastrointestinal kana-
masina neden olan polipozis koli nedeniyle total kolektomi
uygulanmis 33 yasindaki erkek hasta sunulmaktadir. Olgu
7 yil 6nce baslayan, ara sira ortaya gikan, yaygin karin
agnisi, bulanti ve kusma yakinmalari nedeni ile basvurdu.
Agri ve kusmanin 6zellikle yemeklerden sonra ortaya
ciktigl ve yaklasik 2 saat kadar kolik tarzda devam ettigi
ogrenildi. Hastaya, benzer yakinmalar nedeniyle 7 yil dnce
basvurdugu dis merkezde saptanan ileal intussussepsiyon
nedeniyle parsiyel ileum rezeksiyonu uygulanmisti. Hasta-
nin yapilan fizik muayenesinde perioral pigmentasyon
saptandi (Resim 1).

Resim 1. Hutchinson tarafindan tarif edilen tipik deri lezyonu: oral
mukoza iginde ve dudaklarda siyah pigmentasyonlar iz-
lenmektedir.

Vital bulgulari olagan olan hastanin yapilan karin muaye-
nesinde hassasiyet, defans veya rebound mevcut degildi.
Hastanin hematokrit, beyaz kure, sedimentasyon, elektrolit
degerleri, karaciger fonksiyon testleri olagan sinirlarda idi.
Abdominal  bilgisayarli  tomografide  jejuno-jejunal
intussussepsiyon ile uyumlu gérinti saptandi (Resim 2).

Resim 2. Bilgisayarli tomografi ve enteroklizis ile polipe bagli
jejuno-jejunal intussussepsiyonu gosteriimektedir.
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Manyetik rezonans ve konvansiyonel enteroklizis tetkikin-
de ise jejunumda 2 adet, her biri 5 cm ¢apli polip ve bunla-
rin varligina bagli 10 cm kadar uzun barsak segmentini
tutan jejuno-jejunal intussussepsiyon izlendi (Resim 3).
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Resim 3. Bilgisayarli tomografi ve enteroklizis ile polipe bagh
jejuno-jejunal intussussepsiyonu gdsterilmektedir.
Eksploratris laparotomi uygulanan olguya daha &nceki
operasyonlarda total kolektomi — ileorektostomi ve parsiyel
ileum  rezeksiyonu uygulandigi  saptandi.  Treitz

ligamaninin 40 cm distalinde bulunan 5 cm c¢apli polipoid
yapinin 20 cm’lik segment boyunca invaginasyona neden
oldugu gézlendi. Yine Treitz ligamanindan itibaren 130.
cm’de 4 cm ¢apinda sapli polip mevcuttu (Resim 4, 5).
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Resim 4, 5. intussussepsiyonun ve buna neden olan polipin
enterotomi Oncesi intraoperatif gérinimi (manuel
redliksiyon dncesi & sonrasl).
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intussussepsiyona yénelik invagine segment manuel ola-
rak rediikte edildikten sonra enterotomi ile poliplere yéne-
lik polipektomi gerceklestirildi.

Poliplerin histopatolojik incelemesi sonucu karakteristik
hamartomatdz polipler oldugu rapor edildi. Postoperatif
dénemde sorunu olmayan hasta sifa ile taburcu edildi.

TARTISMA

Peutz-Jeghers sendromu oldukca ender gorilen bir hasta-
liktir. insidansi her 120.000 dogumda 1 olarak hesaplan-
mistir (1). Ginidmizde bu sendroma neden olan gen mu-
tasyonu belirlendiginden klinisyenler sendromun klinik
spektrumunu daha kolay tanimlayabilmektedir (2).

Hastalarda mukokitan6z pigmentasyon go6rilme orani
yaklasik %100 iken, ince ve kalin barsakta polip gelisme
orani sirasiyla %50 ve %25 civarindadir (3). Polipozisin
yani sira bu tir hastalarda goérllebilen gastrointestinal
patolojilerden biri de intussussepsiyondur. Tekrarlayan
intussussepsiyon PJS tanili hastalarda karin agrisindan
siklikla sorumludur. Polipler siklik sirasina gére siralandi-
ginda, en sik ince barsakta (jejenum > ileum), kalin
barsakta ve midede gérillmektedir (4). Ozellikle biyik
¢apl, ince ve kalin barsak yerlesimli polipler, sapli polip
olmalarindan dolayt, kolaylikla tekrarlayan
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invaginasyonlara neden olabilir. Utsunomiya ve arkadasla-
r1, yayinladiklari bir galismada PJS’lu hastalarin %47’sinde
cerrahi girisim gerektiren intussussepsiyon gelistigini bil-
dirmistir  (5). Erigkin intussussepsiyonu  kronik ve
nonspesifik yakinmalara neden oldugundan siklikla tanida
gecikmeye neden olmaktadir (6). intussussepsiyon, sira-
siyla polipler, gegirilmis cerrahiye sekonder degisiklikler
(hematom, skar dokusu) ve dogumsal anomaliler (fibr6z
bantlar, Meckel divertiklili) zemininde olugsmaktadir.
intussussepsiyon geligen hastalarda iskemi veya zeminde
gelisebilecek malignite nedenleriyle multipl rezeksiyonlar
gerekebilmektedir. Bu ylizden iskemi gelismeden erken
tani konulmasi ve zamaninda midahale énem tagimakta-
dir. Sonug¢ olarak PJS’lu hastalar tani kondugu andan
itibaren yakindan izlenmelidir. Paterlini ve arkadaslarinin
yaptigi bir calismada semptomatik PJS hastalarinin ‘tepe-
den tirnaga’ - Ust ve alt gastrointestinal sistemin -
endoskopik olarak incelenmesi gerekliligi ortaya konmak-
tadir (7).

Peutz - Jeghers sendromlu hastalarin takipleri siresince
iskemi ile sonuglanabilecek parsiyel veya komplet
intestinal obstriiksiyon gelisebilecedi akilda tutulmali ve
obstriiksiyon semptomlarinin varliginda acil tani ve tedavi
uygulanmalidir.
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