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

hamartamatöz polipozis ve mukokutanöz pigmentasyona neden

olan otozomal dominant bir hastal›kt›r. Polipler s›kl›kla jejunum

ve ileumda görülse de duodenum, mide ve kolon da tutulabilir. Polipo-

id lezyonlarda malign dejenerasyon nadiren izlenebilir. Over, uterus,

testis, akciğer, meme, pankreasta ekstraintestinal malignansiler izlene-

bilir. Bu olgu bildirisinde Peutz Jeghers sendromunun özefagus mide

duedonum tetkiki (ÖMD), ince barsak pasaj tetkiki ve abdominal bilgi-

sayarl› tomografi bulgular› sunulmuştur.

Olgu bildirisi
Yirmi yaş›nda erkek hasta kramp tarz›nda kar›n ağr›s›, yüzündeki le-

keler, rektal kanama ve halsizlik şikayetleriyle kliniğimize başvurdu.

Fiziksel muayenesinde ağ›z çevresinde ve burnunda kahverengi, mavi

renkte çok say›da pigmente mukokutanöz lezyon izlendi (Resim 1). Sağ

üst  kadranda hassasiyet mevcut olup karaciğer kosta alt›nda 2 cm ele

geldi. Hemoglobini 9 gr/dL idi. Hastan›n hikayesinden 9. ayl›kken ve 8

ve 9 yaşlar›nda üç kez opere olduğu ve babas›n›n da invajinasyon son-

ras› öldüğü öğrenildi. Hastan›n klinik izlemi esnas›nda rektal kanama-

lar› oldu. Üç ünite eritrosit süspansiyonu transfüzyonu yap›ld›. ÖMD

tetkikinde oral baryum verilmesi sonras›nda özofagus normaldi. Mide

peristaltizminde yavaşlama ve sekresyon birikimi izlendi. Mide rad-

yogramlar›nda fundus ile antrum aras›nda büyük kurvatürde en büyüğü

yaklaş›k 2 cm çap›nda farkl› boyutlarda polipoid lezyonlar izlendi. Kü-

çük kurvatürde de poliplere ait dolum defektleri mevcuttu (Resim 2A-

C). Mide konturlar› lobüle olarak izlenmekteydi. Duodenumun ikinci

kesiminde iki adet polipoid lezyona ait dolum defekti mevcuttu (Resim

3). İnce barsak takip radyogram›nda ileal ve jejunal segmentlerde 3

adet dolum defekti olarak izlenen poliplere ait görünüm mevcuttu (Re-

sim 4).

Ekstraintestinal malignansi riskleri düşünülerek yap›lan torakoabdo-

minal BT tetkikinde oral ve intravenöz kontrast madde verilmesi son-

ras›nda elde olunan kesitlerde mide fundus, korpus kesiminde, hepatik

fleksura ve ileojejunal segmentlerde lümene doğru uzanan, kontrast do-

lu lümende daralmaya neden olan yumuşak doku dansitesinde   polipo-

id lezyonlar saptand› (Resim 5). BT tetkikinde ekstraintestinal malig-

nansi izlenmedi.
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Resim 1. Dudakta belirgin olmak üzere perioral
alanda ve burunda mavi-kahverengi renkte
mukokutanöz pigmentasyonlar (ok).

Resim 2. ÖMD tetkiki. Mide takip radyogramlar›nda
fundus ile antrum aras›nda en büyü¤ü büyük
kurvatürde yaklafl›k 2 cm çap›nda farkl› boyutlarda
dolum defekti oluflturan polipoid lezyonlar (oklar).

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

Tart›flma 
PJS otozomal dominant geçişli gast-

rointestinal sistemde (GİS) hamarto-

matöz polipozis ve mukokutanöz pig-

mentasyonla giden, 20-40 yaşlar›nda

izlenen nadir bir hastal›kt›r. Mukoku-

tanöz lezyonlar en s›k dudaklarda iz-

lenmekle birlikte burunda, perioral

alanda, bukkal mukozada, parmaklar-

da izlenebilir. Olgumuzda dudaklarda

belirgin olmak üzere perioral alan ve

burunda mavi, kahverengi renkte deri-

den yüksek olmayan mukokutanöz

lezyonlar ve sağ üst kadranda ağr›

mevcuttu.

10 yaş öncesi saptanan ince barsak

polipleri genellikle hamartomatöz

olup PJS’ye aittir (1). GİS’teki polip-

ler s›kl›kla jejunum ve ileumda izlen-

se de kolon, rektum, mide, duodenum,

apendiks ve özofagusta da izlenebilir.

Olgumuzda polipler mide, duodenum,

jejunum, ileum ve kolonda izlendi ve

apendikste polip yoktu. Poliplerde

oluşan ülserasyonlara bağl› hemate-

mez, melena ve poliplerin “leading

point” oluşturmas›na bağl› invajinas-

yon izlenebilir. Olgumuz üç kez inva-

jinasyon gelişmesi sonras›nda operas-

yon geçirmiş. Ayr›ca GİS kanamas›na

bağl› anemisi mevcuttu. Literatürde

duodenal ve proksimal jejunal polip-

lerin neden olduğu invajinasyon son-

ras›nda biliyer obstrüksiyon tan›mlan-

m›şt›r (2). Olgumuzda duodenal po-

lipler mevcuttu, ancak biliyer obstrük-

siyon izlenmedi.

Perzin ve arkadaşlar› 1982’de  ilk

kez PJS’de poliplerden gelişen ade-

nom ve in situ karsinomu tan›mlad›

(3). Günümüzde ise %2-16 aras›nda

poliplerin neden olduğu GİS malig-

nansilerine rastlanmaktad›r. Hamarta-

matöz poliplerde oluşan displaziler ya

da adenomlardaki neoplastik değişime

bağl› PJS’de adenokarsinomlar gelişe-

bilmektedir. Olgumuzda mide duode-

num ve kolondaki poliplerin patolojisi

neoplazi ile uyumlu değildi.

PJS’de ekstraintestinal, pankreas,

akciğer, meme, uterus, over, testis

karsinomlar› ve multiple myelom gibi

malign lezyonlar s›k izlenirken üreter,

mesane, safra kesesi, paranazal sinüs-

lerde de malignite gelişebilir. Olgu-

muzda ekstraintestinal malign lezyon

yoktu. PJS’li hastalar›n %95’inde in-

cebarsakta polipoid lezyonlar mevcut-

tur. Polipler sesil, pedinküllü, farkl›

boyutlarda ve çok say›da olabilir. Tek

olarak görülebileceği gibi, lokal kü-

melenme de yapabilirler. Bizim olgu-

muzda da midede büyük kurvatürde

çok say›da polip kümelenmişken, ko-

lon ve ince barsaklarda soliter polipler

de mevcuttu. Kuwano ve arkadaşlar›

midede saptad›klar› tek hamartomatöz

polipoid lezyonu mukokutanöz pig-

mentasyon ve aile hikayesi olmamas›-

na rağmen parsiyel PJS olarak tan›m-

lad› (4). Ancak Nebril ve arkadaşlar›-

n›n sunduklar› GİS’te soliter hamarto-

matöz polip olan hastan›n uzun dö-

nem takibinde; mukokutanöz pigmen-

tasyon, GİS’te yeni polip oluşumu, ai-

lede polipozise rastlamamalar› nede-

niyle GİS’teki soliter polipli olgularda

PJS tan›s› konulamayacağ›n› ileri sür-

müşlerdir (5).

PJS’de BT ve baryumlu tetkiklerle,

GİS’teki polipoid lezyonlar›n yeri,

konturlar›, barsak segmentlerinin çap-

lar›, poliplerin neden olduğu invaji-

nasyonun derecesi ve varl›ğ›n›, ekstra-

intestinal malignansileri görüntüle-

mek mümkündür. Literatürde PJS’de
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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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Resim 4. Abdominal BT tetkikinde mide fundus, korpus kesiminde (A), hepatik fleksura ve ileojejunal segmentlerde (B) lümene do¤ru uzanan, kontrast dolu lümende
daralmaya neden olan yumuflak doku dansitesinde polipoid lezyonlar (oklar).

enteroklizis, MRG (HASTE sekans›)

yöntemlerinin kulland›ğ› yay›nlar da

mevcuttur (6,7).
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