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Peutz-Jeghers Sendromlu Çocuk
Olgularımızın Değerlendirilmesi;

Ondokuz Mayıs Üniversitesi Deneyimi

ÖÖZZEETT  AAmmaaçç:: Pe utz-Jeg hers sen dro mu, du dak lar da ve mu ko za lar da me la no tik ma kül ler ve gas tro -
in tes ti nal ka nal da po li po zis ile ka rak te ri ze bir has ta lık tır. Or ta la ma ta nı al ma ya şı nın 20’li yıl lar ol-
du ğu bi li nen bu tab lo, er ken ço cuk luk dö ne min de tek rar la yan ka rın ağ rı la rı ve dü zel me yen de mir
ek sik li ği ane mi si gi bi da ha sin si bul gu lar la kar şı mı za çı ka bi lir. Bu ya zı da ama cı mız ço cuk luk ça-
ğın da Pe utz-Jeg hers sen dro mu ta nı sıy la iz le nen has ta la rı mı zın baş vu ru ya kın ma la rı, ta nı ve te da -
vi iz lem le ri ile il gi li de ne yim le ri mi zi pay laş mak tır. GGee  rreeçç  vvee  YYöönn  tteemm  lleerr:: Pe utz-Jeg hers sen dro mu
ta nı sıy la iz le nen beş has ta nın baş vu ru ya kın ma la rı, kli nik, la bo ra tu var, en dos ko pik ve his to pa to lo -
jik bul gu la rı ve iz lem sü reç le ri ile il gi li ve ri ler de ğer len di ril di. BBuull  gguu  llaarr:: Has ta ne mi ze baş vu ru yaş
or ta la ma la rı 7.3 ± 3 (2.5-10) yıl dı. Ka rın ağ rı sı has ta la rın hep sin de (%100), akut ka rın tab lo su (in-
va ji nas yon) iki (%40), kan sız lık-so luk luk üç (%60) has ta da ilk baş vu ru ya kın ma sıy dı. Has ta la rın
hep sin de du dak lar da hi per pig men te ma kül ler ve po zi tif ai le öy kü sü var dı. Ha mar to ma töz ya pı da -
ki po lip ler je ju num (%100), mi de (%80), rek tum (%60), ve du o de num da (%20) sap tan dı. SSoo  nnuuçç::
Te da viy le dü zel me yen de mir ek sik li ği ane mi si ve tek rar la yı cı ka rın ağ rı la rı olan ço cuk lar da, ai le öy-
kü sü nün po li po zis açı sın dan iyi alın ma sı ve Pe utz-Jeg hers sen dro mu nun ayı rı cı ta nı da dü şü nül -
me si, bu has ta la rın ve var sa di ğer ai le bi rey le ri nin ta nı ve iz lem le ri açı sın dan ye rin de ola cak tır. 

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Pe utz-Jeg hers sen dro mu; ane mi, de mir ek sik li ği; ka rın ağ rı sı; 
hi per pig men tas yon; in tes ti nal po lip ler  

AABBSS  TTRRAACCTT  OObb  jjeecc  ttii  vvee:: Pe utz-Jeg hers syndro me is a di se a se cha rac te ri zed by me la no tic ma cu les on
the lips and the mu co us membranes and poly po sis in the gas tro in tes ti nal trac tus. This con di ti on
which is known to be di ag no sed aro und 20 ye ars of age can ap pe ar with re cur rent ab do mi nal pa in
and cause mo re in si di o us symptoms as ref rac tory iron de fi ci ency ane mi a in early child ho od. In this
re port, we ai med to sha re our ex pe ri en ces on the app li ca ti on comp la ints, di ag no sis and the ra pe u -
tic mo ni to ri za ti on of our pa ti ents who we re fol lo wed up with di ag no sis of Pe utz-Jeg hers syndro -
me in child ho od. MMaa  ttee  rrii  aall  aanndd  MMeett  hhooddss:: Admission comp la ints, cli ni cal, la bo ra tory, en dos co pic
and his to pat ho lo gi cal fin dings and da ta of mo ni to ri za ti on of five pa ti ents with Pe utz-Jeg hers syn-
dro me we re eva lu a ted. RRee  ssuullttss:: Me an age of app li ca ti on to our hos pi tal was 7.3 ± 3 (2.5-10) ye ars.
First app li ca ti on comp la ints we re ab do mi nal pa in in all of the pa ti ents(100%), acu te ab do men in two
pa ti ents (in va gi na ti on) (40%) and ane mi a-pal lor in three pa ti ents (60%). All of the pa ti ents had hy-
per pig men ted ma cu lee on the lips and a po si ti ve fa mily his tory. Ha mar to ma to us polyps we re de-
tec ted in je ju num (100%), sto mach (80%), rec tum (60%) and du o de num (20%). CCoonncc  lluu  ssii  oonn::
Qu es ti o ning of fa mily his tory in terms of poly po sis and sug ges ti on of Pe utz-Jeg hers Syndro me in
dif fe ren ti al di ag no sis of chil dren with ref rac tory iron de fi ci ency ane mi a and re cur rent ab do mi nal
pa in wo uld be be ne fi ci al for the di ag no sis and fol low-up of the se pa ti ents and the ot her fa mily
mem bers with the di se a se. 

KKeeyy  WWoorrddss::  Peutz-Jeghers syndrome; anemia, iron-deficiency; abdominal pain; 
hyperpigmentation; intestinal polyps 
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e utz-Jeg hers sen dro mu (PJS), du dak lar da,
buk kal mu ko za da ve ya cilt te hi per pig men te
ma kü ler lez yon lar, gas tro in tes ti nal sis tem de

ha mar to ma töz po li po zis ve kan se re eği lim ile sey-
re den bir has ta lık tır.1-4 Oto zo mal do mi nant ka lı tı -
lan bu has ta lı ğa tü mör sup res sör iş le vi olan nük le er
se rin/ti ro zin ki na zı (STK) kod la yan STK11/LKB1
ge ni nin ne den ol du ğu gös te ril miş tir.3-6 Bu sen dro -
mun dik kat çe ki ci bul gu la rın dan bi ri olan du dak -
lar da ki hi per pig men tas yon er ken be bek lik dö -
ne min den baş la ya rak ha ya tın her han gi bir dö ne -
min de or ta ya çı ka bil mek te dir. Gas tro in tes ti nal sis-
tem de ge li şen po lip ler ne de niy le, ilk ya kın ma lar
ge nel lik le ka rın ağ rı sı, in va ji nas yon ve te da vi ye di-
renç li de mir ek sik li ği ane mi si dir. Her ne ka dar bu
ya kın ma la rın baş la ma ya şı ço cuk luk dö ne min den
iti ba ren ol sa da, has ta la rın ta nı al ma yaş or ta la ma -
la rı 20’li yaş lar ola rak bil di ril mek te dir.7

Bu ma ka le de, te da viy le dü zel me yen/tek rar la -
yan de mir ek sik li ği ane mi si ve/ve ya ka rın ağ rı sı ya-
kın ma la rı ön plan da olan, üç fark lı ai le den beş
ço cu ğun ta nı sı nın, ai le öy kü sü ve fi zik in ce le me
bul gu la rı ile na sıl ko nul du ğu na dik ka ti çek mek is-
te dik.

GE REÇ VE YÖN TEM LER
Ço cuk Gas tro en te ro lo ji bö lü mü müz de PJS ta nı sı ile
iz le nen has ta la rın dos ya, en dos ko pi ve pa to lo ji ka-
yıt la rı ge ri ye dö nük ola rak göz den ge çi ril di. Fi zik
in ce le me de du dak lar da hi per pig men te ma kül ler,
gas tro in tes ti nal sis tem de ha mar to ma töz po lip ler ve
po zi tif ai le öy kü sü nün ol ma sı ta nı için ye ter li kri-
ter ler ola rak ka bul edil di.6 Has ta ne miz de iz le nen,
bu kri ter le re uy gun beş ço cuk sap tan dı. Has ta dos-
ya la rın dan, baş vu ru ya kın ma la rı, ya kın ma la rı nın
baş la dı ğı yaş ve bu dö nem de ya pı lan ta nı ya yö ne -
lik tet kik ler kay de dil di. En dos ko pik ya da cer ra hi
ola rak alı nan pa to lo ji ma ter yal le rin den ha zır lan -
mış pre pa rat lar ye ni den göz den ge çi ril di. Ve ri ler
or ta la ma±stan dart sap ma (SS) ve yüz de (%) ola rak
ve ril di.

BUL GU LAR
Üçü kız, beş has ta nın baş vu ru sı ra sın da yaş or ta la -
ma la rı 7.3 ± 3 (2.5-10) yıl dı. Soy geç miş le ri de ğer -
len di ril di ğin de, iki şer kar deş olan beş ço cu ğun

ara la rın da ak ra ba lık bu lun ma yan üç fark lı ai le den
gel di ği ve hep sin de PJS’li ai le öy kü sü ol du ğu öğ re -
nil di. İlk dört has ta mı za ait soy ağaç la rı Şekil 1’de
gös te ril miş tir. Kar deş olan 3 ve 4 nu ma ra lı ol gu la -
rın an ne si nin 38 ya şın da iken ser viks kan se rin den
öl dü ğü ve onun da du dak la rın da hi per pig men tas -
yon ol du ğu öğ re nil di. 

Ka rın ağ rı sı en sık baş vu ru ya kın ma sıy dı (%
100) ve iki ol gu (ol gu 2 ve 4) akut ka rın (in va ji nas -
yon) bul gu la rıy la gel miş ti ve ope ras yon sı ra sın da
in va ji nas yo na ne den olan in ce ba ğır sak ta po lip ler
sap tan mış tı. Bir has ta mız da (ol gu 3) iz le mi nin ye-
dinci yı lın da mag ne tik re zo nans (MR)-en te rok li zis
ile in va ji nas yon sap tan dı. İkin ci sık lık ta ki baş vu ru
ya kın ma sı ane mi ye ait hal siz lik, so luk luk şek lin -
dey di ve üç has ta mız da (% 60) var dı (Tab lo 1). Ol -
gu 2’de baş vu ru sı ra sın da za man za man olan
me le na öy kü sü dı şın da has ta lar dan he ma te mez-
me le na ya da he ma to kez ya öy kü sü alın ma dı.

Fi zik in ce le me de, has ta la rın hiç bi rin de bü yü -
me ge ri li ği sap tan ma dı. Has ta la rın hep sin de bi ze
ilk ge liş le rin den iti ba ren du dak la rın da hi per pig -
men te ma kül le ri var dı (Re sim 1). 

Tüm ol gu la rın de mir de po la rı azal mış tı. İki ol-
gu da de rin ol ma yan ane mi var dı. İzlem le ri sü re -
sin ce has ta lar de vam lı ya da ara lık lı oral de mir

ŞEKİL 1A: Olgu 1 ve 2’nin (oklar) babalarında da PJS olduğunu gösteren
soy ağacı.

ŞEKİL 1B: Olgu 3 ve 4’e ait (oklar), anne, teyze, teyzenin iki çocuğu ve
dedelerinde PJS olduğunu gösteren soy ağacı.
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te da vi si (3-6 mg/kg do zun da) al mış lar dı. Has ta lar
or ta la ma 3.2 yıl (0.5-6 yıl) iz len di ve ya pı lan son
kon trol le rin de ilk has ta ha riç hep si nin he mog lo bin
de ğer le ri nor ma le dön dü ğü hal de de mir ek sik li ği -
nin de vam et ti ği göz len di (Tab lo 2). Ol gu 1’in ilk
ta nı ko nul ma aşa ma sın da ya pı lan üst en dos ko pi -
sin de mi de de kor pus ve an trum da 0.5 cm çap la rın -
da iki adet po li pe rast lan mış ve en dos ko pik ola rak
çı ka rıl mış tı. Ay nı aşa ma da ya pı lan ko lo nos ko pi ve
öse fa gus-mi de-du o de num (ÖMD)-in ce ba ğır sak
gra fi le rin de po li pe rast lan ma mış tı. An cak ane mi si
dü zel me yen has ta da, iz le mi nin altıncı ayın da ya-
pı lan MR-en te rok li zis ile je ju num da, 1.5 cm çap la -
rın da bir bi ri ne ya kın iki adet po lip iz len di ve dış
mer kez de çift ba lon en te ros ko pi ile çı ka rıl dı.

İntes ti nal po lip ler, in va ji nas yon kli ni ği ile ge -
len iki has ta da (ol gu 2 ve 4) açık cer ra hi gi ri şim le
sap tan mış ve çı ka rıl mış tı; her iki sin de de je ju num
lo ka li zas yo nun day dı. Bu has ta la ra ta kip le rin de ya-
pı lan üst ve alt en dos ko pi ler de; ol gu 2’de bi ri kor-
pus (Re sim 2), di ğe ri an trum da 1.5 ve 1 cm çap lı iki
adet (ko lo nos ko pi de po lip yok tu), ol gu 4’de ise mi -
de an tru mun da ve rek tum da bi rer adet 0.5 ve 1 cm
çap lı po lip le re rast la na rak po li pek to mi ya pıl dı. İz-
lem le ri sü re sin ce, in ce ba ğır sak di ğer bö lüm le ri ni

de gö rün tü le mek ama cıy la ya pı lan ÖMD-in ce ba-
ğır sak gra fi le rin de ve MR-en te rok li sis tet kik le rin -
de baş ka po li pe rast lan ma dı.

İlk kez 10 ya şın day ken du dak lar da ki hi per -
pig men tas yo nu ve ai le öy kü sü ile ta nı alan an cak
dü zen li kon trol le re gel me yen has ta (ol gu 3), 15 ya-
şın day ken ka rın ağ rı sı ve so luk luk ya kın ma la rıy la
tek rar baş vur du ğun da ya pı lan üst en dos ko pi sin de,
bo yut la rı 0.5 ile 1 cm ara sın da de ği şen, mi de kor-
pu sun da iki, du o de num ikin ci kıs mın da bir adet
po lip sap tan dı ve po li pek to mi ya pıl dı. Ko lo nos ko -

Olgu Yaş (yıl). BY Başvuru Dudak

No cinsiyet (yıl) yakınması Aile öyküsü Akrabalık hiperpigmentasyon Hamartomatöz polip DEA Son kontrol

1 10 y, K 9 Solukluk, halsizlik, Kardeş, baba Yok Var Mide (korpus, antrum), Var Anemi devam ediyor,

karın ağrısı jejunum demir tedavisi alıyor.

2 13 y, K 9 Karın ağrısı, Kardeş, baba Yok Var Mide (korpus, antrum), Var Yakınması yok, 

(invaginasyon), jejunum demir tedavisi alıyor.

solukluk, melena

3 18 y, E 10 Karın ağrısı, Kardeş, anne, Yok Var Mide (korpus), Var Yakınması yok,

solukluk teyze ve teyze duodenum, jejunum, demir tedavisi alıyor.

çocukları rektum

4 12 y, E 6 Karın ağrısı, Kardeş, anne, Yok Var Mide (antrum), Var Yakınması yok,

(invaginasyon) teyze ve teyze jejunum, rektum demir tedavisi alıyor.

çocukları

5 6 y, K 2.5 Karın ağrısı, Baba Yok Var Jejunum ve rektumda Var Yakınması yok, demir 

aile öyküsü polip, duodenumda tedavisi alıyor

multiple mikro 

nodüler görünüm

TABLO 1: Peutz-Jeghers sendromlu hastalarımızın bazı demografik özellikleri ve klinik bulguları.

BY: Başvuru yaşı, DEA: Demir eksikliği anemisi.

RESİM 1: Dudaklarda hiperpigmente maküler lezyonlar (Olgu 1).



pi sin de rek tum da bir adet 0.5 cm çap lı po lip ve sig-
mo id ko lon da 3-4 adet bir bi ri ne ya kın mik ro po li -
po id olu şum lar iz len di. Pa to lo ji ye gön de ri len
ma ter yal le rin hep si ha mar to ma töz po lip le uyum-
luy du. Di ğer ba ğır sak kı sım la rı nı de ğer len dir mek
için o dö nem de ya pı lan ÖMD-in ce ba ğır sak gra fi -
sin de je ju nal böl ge de mul tip le kü çük dol ma de fekt-
le ri iz len miş ve ta ki be alın mış tı. Yak la şık bir yıl
son ra ya pı lan MR-en te rok li zis ile je ju num da en bü-
yü ğü 7 cm ça pa ula şan çok sa yı da po lip iz len miş ve
bü yük ola nın lü me ni da ralt tı ğı ve in va ji nas yo na
ne den ol du ğu gö rü le rek dış mer kez de çift ba lon
en te ros ko pi ile çı ka rıl mış tı.

Ol gu 5, tek rar la yan ka rın ağ rı la rı ve ba ba sın da
PJS ol ma sı ne de niy le er ken yaş ta ge ti ril miş ti. 
Tet kik le rin de ga i ta da giz li kan ve pa ra zit sap tan -
ma mış, çöl yak an ti kor la rı (an tig li a din ve an ti en do -
mis yum) ne ga tif bu lun muş tu. Ya pı lan üst en dos-
ko pi de po li pe rast lan ma mış an cak, bul bus ve du o -
de nu mun ikin ci kıs mın da mul tip le mik rono dü ler
gö rü nüm iz len miş ti. Ko lo nos ko pi ile rek tum da iki
adet 1’er cm po lip sap ta nıp re ze ke edil miş ti. Ay nı
has ta da iki yıl son ra ÖMD-in ce ba ğır sak gra fi sin -
de, je ju num lo ka li zas yo nun da, çap la rı 1 cm’den kü -
çük çok sa yı da po lip sap tan dı. 

Has ta la rı mı zın hep sin de je ju num lo ka li zas yo -
nun da po lip var dı. Alt ve üst en dos ko piy le gö rün -
tü le ne me yen in ce ba ğır sa ğın bu bö lüm le ri için
has ta la rın ta kip le rin de hep si ne en az bir kez ÖMD-
in ce ba ğır sak gra fi si ve dör dü ne MR-en te rok li zis
tet kik le ri ya pıl mış tı. İnva ji nas yon kli ni ği ile ge lip,
açık cer ra hi gi ri şim le je ju num da ki po lip le ri çı ka rı -
lan iki has ta nın (ol gu 2 ve 4) sı ra sıy la 4 ve 6 yıl lık
iz le min de hem ÖMD-in ce ba ğır sak gra fi si hem de
MR-en te rok li zis ile in ce ba ğır sak ta baş ka po lip sap-
tan ma dı. MR-en te rok li zis ya pı lan di ğer iki has ta -
da ise je ju num lo ka li zas yo nun da po lip ler iz len miş ti
(ol gu 1 ve 3), ay rı ca ol gu 1’de ya kın za man ön ce
ÖMD- in ce ba ğır sak gra fi si ile sap ta na ma yan po-
lip le rin MR-en te rok li zis ile gö rün tü len me si dik kat
çe ki ciy di.

Has ta la rın cer ra hi ya da en dos ko pik ola rak çı-
kar tı lan po lip le ri ne ait pa to lo ji pre pa rat la rı tek rar
de ğer len di ril di, kis tik di la tas yon gös te ren be lir gin

Hb (gr/dL) Htc (%) MCV (fL) RDW (%) SD(mcg/dl) SDBK TS (%) Ferritin (ng/ml) GGK

No İlk Son İlk Son İlk Son İlk Son İlk Son İlk Son İlk Son İlk Son İlk Son

1 5.7 9.6 17.1 29.8 65.0 65.1 17.6 19.5 13.7 16.1 417 537 3.2 2.9 10.2 2.0 + -

2 4.3 12.8 14.1 38.2 57.9 76.2 27.0 17.7 5.4 27 474 479 1.2 5.5 0.5 5.7 + -

3& 6.7 15.6 23.0 46.2 52.8 76 19.5 16.3 13.0 34.4 439 503 2.9 7.4 1.0 5.2 - -

4 11 12.3 34.3 36.1 77.0 77.8 17.5 13.9 50.6 33.7 461 545 10.9 6.2 4.0 4.5 - -

5 10.5 12.2 31.6 36 64.5 73.5 16.4 23.2 21 45.6 341 328 6.1 13.8 - - - -

TABLO 2: Peutz-Jeghers sendromlu hastaların başvuru sırasında ve son kontrollerindeki bazı laboratuvar bulguları.

*Hastaların ilk ve son kontrolleri arasında geçen süre ortalama 3.2 yıl (0.5-6 yıl) olup, aralıklarla 3-6 mg/kg dozunda demir tedavisi almışlardır.
&3 No’lu hastanın ilk kan değerleri 15 yaşındaki başvurusuna aittir.
Hb: Hemoglobin, Htc: Hematokrit, MCV: Ortalama eritrosit hacmi, RDW: Eritrosit dağılım genişliği, SD: Serum demir düzeyi, SDBK: Serum demir bağlama kapasitesi, TS: Transferrin
saturasyonu, GGK: Gaitada gizli kan.  
Normal serum değerleri: SD: 22-184 mcg/dL, SDBK: 250-400 mcg/dL, Ferritin: 7-140 ng/ml, TS: > %15 (10).

RESİM 2: Mide polibinin endoskopik görüntüsü (Olgu 2).
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fo ve o lar hi perp la zi ve hi perp las tik bez le rin ara sı na
uza nan düz kas lif le ri iz len di. Hep si ha mar to ma töz
po lip ola rak yo rum lan dı ve ade no ma töz ve/ve ya
disp las tik de ği şik lik le rin eş lik et me di ği vur gu lan dı
(Re sim 3). Tes tis tü mö rü ta ra ma sı ama cıy la ol gu 3
ve 4’e, ya pı lan skro tal ul tra so nog ra fi ler de pa to lo ji
sap tan ma dı. 

TARTIŞMA
Pe utz-Jeg hers sen dro mu nu ta nım la mak için, a)
mu ko ku ta nöz hi per pig men te lez yon lar, b) po zi tif
ai le öy kü sü ve c) gas tro in tes ti nal ha mar to ma töz po-
lip le rin var lı ğı şek lin de sı ra la nan üç kri ter den iki-
si nin gös te ril me si ye ter li ol mak ta dır.7

Hi per pig men te le ke le rin da ha çok du dak lar da
(>%95) ve ya nak mu ko za sın da (%83) yer al dı ğı, an -
cak el ve ayak lar gi bi vü cu dun di ğer böl ge le rin de
da ha az sık lık ta gö rü le bil di ği bil di ril mek te dir. His -
to pa to lo jik ola rak me la no sit de po lan ma sıy la gi den
bu le ke le rin er ken be bek lik dö ne min den iti ba ren
ha ya tın her han gi bir dö ne min de ge li şe bi le ce ği ve
za man la kay bo la bi le ce ği, gö rül me ora nı nın %80-
100 ol du ğu bil di ril mek te dir.1-4 Bi zim has ta la rı mı zın
da 2.5 ya şın da olan da hil hep sin de bu ma kül ler sap-
tan mış tır. Bu du rum, mu ko ku ta nöz hi per pig men te
lez yon la rın dik kat li bir fi zik in ce le me ile has ta yı ilk
de ğer len di ren he kim için ta nı açı sın dan yol gös te -
ri ci bir bul gu ol du ğu nu dü şün dür mek te dir. 

Pe utz-Jeg hers sen dro mu oto zo mal do mi nant
ka lı tıl mak ta dır. En sık gö rü len mu tas yon 19. kro mo-
zo mun 13.3 lo ku sun da bu lu nan se rin-tre o nin ki naz

STK 11 (ya da LKB1) ge nin de yer al mak ta dır.4-8

“Germ li ne” mu tas yon lar ile bu ge nin ve ya nor mal
al le li nin kay bı, ha mar to ma toz po lip ler le so nuç la na -
bi lir.5,6 Has ta la rın %40-60’ın da bu mu tas yon lar sap-
tan mak ta, ay rı ca de no vo mu tas yon lar da
bil di ril mek te dir.5-9 Ge nel ola rak has ta lı ğın or ta ya
çık ma ya şı 20-30’lu yıl lar ola rak bi lin se de bu nun
STK11 ge nin de ki mu tas yo nun ti pi ne gö re de ğiş ti ği
be lir til mek te dir.6 “Mis sen s” mu tas yo nu olan lar da or-
tan ca bul gu ver me ya şı nın 21, ke sil miş “trun ca tin g”
gen mu tas yo nun da ise 10 ol du ğu ifa de edil mek te dir.
Bu has ta lar da, en sık bil di ri len ya kın ma, bi zim tüm
has ta mız da da gö rül dü ğü gi bi ka rın ağ rı sı dır. İntra -
mu ral ba ğır sak tı kan ma sı ya da in va gi nas yo nun ka -
rın ağ rı sı na ne den ola bil di ği, ba zen po lip le rin
ko pa bil di ği ve ya ül ser ler olu şa bil di ği, böy le has ta -
lar da ise baş vu ru ne de ni nin, gas tro in tes ti nal ka na -
ma lar ol du ğu bil di ril mek te dir.1,3 Mak ros ko pik ola rak
ka na ma ta nım lan ma sa bi le bu has ta lar da kro nik kan
kay bı na bağ lı ane mi sık ola rak gö rül mek te dir. Bi zim
has ta la rı mı zın da baş vu ru sı ra sın da üçün de de rin
ane mi ve bu na bağ lı ya kın ma lar var dı. Özel lik le bir
has ta mız (Ol gu 1) dış mer kez de bir yıl de mir te da -
vi si alıp ya kın ma la rı nın dü zel me me si üze ri ne bi ze
baş vur muş tu. Di ğer iki has ta mı zın da (Ol gu 4 ve 5)
yaş la rı na gö re he mog lo bin de ğer le ri dü şük olup, la-
bo ra tu ar tet kik le riy le hep sin de de mir ek sik li ği ol-
du ğu gös te ril miş ti. De mir ek sik li ği ane mi si nin
kro nik kan kay bı na bağ lı ol du ğu dü şü nül dü ğün de,
he ma te mez, me le na ve ya he ma to kez ya öy kü sü nün
bir has ta dı şın da di ğer le rin de ol ma dı ğı gö rül dü. Ga i-
ta da giz li kan po zi tif li ği ise iki has ta mız da sap tan -
mış tı (Tab lo 2). Ge rek öy kü, ge rek se la bo ra tu var
ola rak gas tro in tes ti nal sis tem ka na ma bul gu la rı nın
çok çar pı cı ol ma ma sı, po lip le rin da ha çok prok si mal
in ce ba ğır sak dü ze yin de ol ma sı na, sa yı ca eriş ki ne
gö re da ha az ol ma sı na ve ka na ma nın ara lık lı ol ma -
sı na bağ lı ol du ğu nu dü şün dür müş tür. İzlem le ri sü re-
sin ce has ta lar de vam lı ya da ara lık lı ola rak de mir
te da vi si al dık la rı hal de son kon trol le rin de ane mi le -
ri dü ze len has ta lar da hil hep sin de de mir ek sik li ği -
nin de vam et ti ği gö rül müş tür. Bu du rum da, bu
has ta lar da de mir dü ze yi nin ya kın ta kip edil me si ve
de mir tak vi ye si ne de vam edil me si ge rek li li ği ni dü-
şün dür mek te dir. Ço cuk lar da, te da vi ye rağ men 
dü zel me yen ve ya tek rar la yan de mir ek sik li ği ane-

RESİM 3: Olgu 1’e ait kistik foveolar genişlemeler ve arada düz kas lifleri
(oklar) içeren polipoid nitelikte mide mukozası (HE, x100)



mi le rin de, ço cu ğun ila cı ala ma dı ğı, de mi rin za yıf
emi len bir form da ve ril miş ola bi le ce ği akıl da tu tul -
ma lı; pul mo ner, üri ner ve gas tro in tes ti nal sis tem den
olu şa bi le cek kan ka yıp la rı ve ya gas tro in tes ti nal sis-
tem mu ko za sı nı tu tan çöl yak, inf la ma tu ar ba ğır sak
has ta lık la rı gi bi has ta lık lar ve pa ra zi toz lar yö nün -
den araş tı rıl ma lı dır.10 An cak, has ta la rı mız da da ol-
du ğu gi bi, dik kat li bir öy kü, fi zik in ce le me ve
ge re ken du rum lar da ile ri tet kik ler ile yu ka rı da adı
ge çen du rum la rın ayı rı cı ta nı sı ya pı la rak, ço cuk lar -
da na dir gö rü len has ta lık lar da bi le, uy gun ta nı ve te-
da vi yak la şım la rın da bu lun mak müm kün ola bil -
mek te dir. 

Pe utz-Jeg hers sen dro mun da po lip le rin en sık
in ce ba ğır sak lar da (%64) ol mak üze re, ko lon (%53),
mi de (%49) ve rek tum da da (%32) gö rül dü ğü bil di-
ril mek te dir. Bu nun ya nı sı ra po lip le re üst ve alt so-
lu num yo lu ile me sa ne de de rast la na bil di ği
be lir til mek te dir.8 Bi zim has ta la rı mız da je ju num
(%100), mi de (%80), rek tum (%60), ve du o de num -
da (%20) po lip ler sap tan dı. Bir has ta mız da ise (Ol -
gu 5), je ju num ve rek tum da ki po lip le ri nin ya nı sı ra,
öse fa go gas tro du o de nos ko pi (ÖGD)’de di ğer le rin -
den fark lı ola rak du o de num da yay gın mik ro no dü -
ler gö rü nüm iz len di. 

Po lip le rin in va ji nas yo na ve ile u sa ve da ha ile -
ri dö nem ler de kan se re ne den ola bi le ce ği bi lin mek -
te dir.11 Bu ne den le PJS’li ço cuk la rın her han gi bir
ya kın ma sı ol ma sa bi le bel li ara lık lar la, ye ni ge li şen
gas tro in tes ti nal po lip ler açı sın dan ta ran ma sı ve
bun la rın elek tif po li pek to mi ile çı ka rıl ma sı öne ril -
mek te dir. Po lip le rin tes pi tin de de ği şik yön tem ler
kul la nı la bil mek te dir. Po lip le rin yer le şi mi je ju num
ve ile um böl ge le rin de da ha sık ol du ğun dan, ço ğu
za man ÖGD ve ko lo nos ko pi ye ter li ol ma mak ta dır.
Bu has ta la rın kap sül en dos ko pi ya da çift ba lon en-
te ros ko pi ile de ğer len di ril me le ri öne ril mek te -
dir.12,13 Bu tet kik ola nak la rı ol ma yan mer kez ler de,
bi zim has ta la rı mız da da ol du ğu gi bi MR-en te rok li -
sis yol gös te ri ci ol mak ta dır.14 Bi zim de iz le mi miz -
de dört has ta ya MR-en te rok li zis ya pıl mış ve
iki sin de je ju nal böl ge de po lip le re rast lan mış tır.
Özel lik le bir has ta da (ol gu 1) ya kın za man da ya pı -
lan ÖMD-in ce ba ğır sak gra fi sin de sap ta na ma yıp,
MR-en te rok li sis ile po lip le rin gös te ril me si, bu tet-
ki kin çok da ha has sas ol du ğu nu ve özel lik le de ane-

mi le ri de vam edip, en dos ko piy le po lip gös te ri le -
me yen has ta la ra bel li ara lık lar la ya pıl ma sı nın uy -
gun ol du ğu nu dü şün dür müş tür.

Pe utz-Jeg hers sen dro mu nun po lip his to mor -
fo lo ji si ti pik ola rak ha mar to ma töz ka rak ter de dir.1,3

Ha mar ta ma töz po lip le rin, bu lun du ğu lo ka li zas -
yon la uyum lu ma tür epi tel yal ele man lar dan oluş-
ma sı, epi tel yal ya pı lar ara sı na uza nan düz kas
lif le ri nin ağaç ben ze ri or ga ni zas yo nu ve la mi na
prop ri a nın do ğal gö rü nü mü hi perp las tik ve ya ju-
ve nil po lip ler den ayı rı mın da ko lay lık sağ lar.15 Ha-
mar to ma töz po lip le rin ma lign tran for mas yon gös-
te re bi le ce ği bi lin di ğin den his to mor fo lo jik in ce le -
me de ade no ma töz ve/ve ya ade no kar si no ma töz
trans for mas yon alan la rı nın var lı ğı araş tı rıl ma lı -
dır.16 Bi zim has ta la rı mı zın da po lip le ri nin ha mar -
to ma töz tip te ol du ğu ve ma lign olu şum içer me di ği
gös te ril miş tir.

Bu has ta lar da gas tro in tes ti nal sis tem dı şı tü -
mör ge li şim ris ki nin de çok yük sek ol du ğu bil di ril -
mek te dir.4-8 Gi ar di el lo ve ark.9 ya yın la dı ğı bir
me ta a na liz de, tüm kan ser tip le ri için ris kin nor mal
po pü las yo na gö re 15 kat art tı ğı be lir til mek te dir. Bu
has ta lar da kan ser ge li şi mi için gö re ce li ris kin, öso-
fa gus, mi de, in ce ba ğır sak, ko lon, pan kre as, ak ci -
ğer, me me, ute rus, over, di ğer en dok rin or gan lar
için art tı ğı gös te ril miş tir.4,9 Bu ar tı şa ne den ola rak,
STK11 ge ni nin tü mör sup re sör bir gen ol ma sı gös-
te ril mek te dir.4,17 Bu ge nin ATP bağ la yan ve ka ta liz
böl ge le ri ni et ki le yen mu tas yon la rı na sa hip has ta -
lar da kan ser ge li şi mi nin na dir gö rül dü ğü, bu na kar-
şın ge nin C ter mi na lin de ve subs trat ta nı ma da
önem li pro te in böl ge le ri ni kod la yan mu tas yon la rı
olan has ta lar da kan se rin da ha sık gö rül dü ğü bil di -
ril mek te dir.17 Bi zim has ta la rı mız da tü mö re rast lan-
ma mak la be ra ber, ol gu 3 ve 4’ün an ne si nin 38
ya şın da ser viks kan se rin den öl dü ğü bi lin mek te dir.
PJS’li has ta la rın ve ya kın ak ra ba la rı nın kan ser ge-
li şi mi açı sın dan ta ki bi çok önem li dir. Er kek ler de
en çok, er ken yaş ta ser to li hüc re li tes tis tü mö rü gö-
rül me ris ki olup, bu has ta la rın do ğum dan iti ba ren
12 ya şı na ka dar fi zik in ce le me ve skro tum ul tra so -
nog ra fi si ile iki yıl da bir kon trol edil me si öne ril -
mek te dir. Kız lar da da 19 ya şın dan iti ba ren özel lik le
me me kan se ri ris ki art mak ta, 18 ya şın dan iti ba ren
me me mu a ye ne si ve 25 ya şın dan iti ba ren de en dos-
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KAYNAKLAR

ko pik ul tra so nog ra fi ve ma mog ra fi ile ta ki bi öne-
ril mek te dir. Yi ne 25 ya şın dan iti ba ren ta ra ma tes -
ti ola rak CA-19-9 ve CA-125 tü mör be lir teç le ri nin
ba kıl ma sı öne ri le bi lir. Ay rı ca has ta la rın hep si ne 8
ya şın dan iti ba ren üst en dos ko pi ve in ce ba ğır sak
tet kik le ri, 18 ya şın dan iti ba ren de ko lo nos ko pi
öne ril mek te, pa to lo jik bul gu sap ta nır sa her 2-3 yıl -
da bir tek rar edil me si ge rek mek te dir.3

So nuç ola rak, ço cuk luk yaş gru bun da sık kar-
şı laş tı ğı mız, te da vi ye di renç li de mir ek sik li ği ane-
mi si ve tek rar la yı cı ka rın ağ rı sı gi bi ya kın ma la rı
olan has ta la rın ayı rı cı ta nı sın da dik kat li bir fi zik
in ce le me ve ai le öy kü sü sor gu la ma sı ile PJS’nin ak -
la gel me si ve bu has ta la rın ve di ğer ai le bi rey le ri nin
da ha ile ri in ce le me ler ile ta ra na rak komp li kas yon -
lar yö nün den iz len me si uy gun ola cak tır.


