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Ozet

Summary

Amag: Peutz-Jeghers sendromu, deri ve mukozada melanotik
pigmentasyon ve gastrointestinal polipozis ile karakterli
kalitsal bir sendromdur. Makalemizde Peutz-Jeghers
sendromlu 20 yasindaki erkek hasta, 6zellikle dishekimligi
acisindan degerlendirilmis ve olgu olarak sunulmustur.

Vaka Raporu: Peutz-Jeghers sendromu ilk kez 1921'de Peutz
tarafindan yayinlanmis, 1949'da Jeghers tarafindan
yeniden tanimlanmistir. Polipler daha ¢ok ince barsakta
yerlesir, ek olarak mide, kolon ve rektumda goriilebilir.
Lezyonlar hamartomatdz polipler olup, prekanserdz
degildir. GATA Genel Cerrahi A.D.'nda tedavi goren
Peutz-Jeghers sendromlu hasta, mide ve ince bagirsakta-
ki poliplerin ameliyatindan sonra dis agris1 nedeniyle
konsiiltasyon amactyla GATA Oral Diagnoz ve Radyoloji
A.D.'na gonderildi. Hastanin ekstraoral ve intraoral mua-
yenesinde agiz ¢evresinde, dudaklarda ve agiz mukoza-
sinda yerlesim gosteren ¢ok sayida siyah-kahverengi pig-
mentasyonlar tespit edildi.

Sonug¢: Bu makalede Peutz-Jeghers sendromunda goriilen oral

lezyonlarm ayirict tan1 ve sendromun erken tanisindaki
onemi vurgulanmak istenmistir.

Anahtar Kelimeler: Peutz-Jeghers sendromu,
Herediter intestinal polipozis,
Lentigo polipozis, Jeghers sendromu
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Purpose: Peutz-Jeghers syndrome is a hereditary disease
characterized with gastrointestinal polyposis and skin or
mucosal pigmentation. In this article, 20 years old male
patient with Peutz-Jeghers Syndrome has been evaluated
especially from stand point of dentistry and represented
as a case report.

Case Report: First, in 1921, it is established by Peutz, than
in 1949, redefined by Jeghers. Polyps are found most
frequently in the small bowel, additionaly can occur in the
stomach, colon and rectum. Lesions represent hamartomatous
polyps but not usually precancerous. Following the operation
of gastrointestinal polyps, the patient with Peutz Jeghers
Syndrome who is under care of Giilhane Military Medical
Academy Department of General Surgery was referred to
the Department of Oral Diagnosis and Radiology for the
evaluation of his toothache complaint. In the extraoral and
intraoral examination of this patient, abundance dark
brown, black pigmentations are determined around
mouth, lips and oral mucosae.

Conclusion: In this article, it is emphasized that oral lesions of
Peutz-Jeghers syndrome are important in differential and
early diagnosis.

Key Words: Peutz-Jeghers syndrome, Hereditary intestinal
polyposis, Lentigo poliposis, Jeghers syndrome
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#Bu makale, Tiirk Oral ve Maksillofasiyal Cerrahi Dernegi
6. Uluslararas1 Bilimsel Kongresi (28 Ekim-1 Kasim 1998,
ANTALYA) 'nde sunulmustur.
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oldukca nadir goriilen, otozomal dominant olarak
gecen kalitsal bir hastaliktir. Sporadik vakalar da
rapor edilmistir. ilk kez 1921'de Peutz tarafindan
yaymlanmis, 1949'da Jeghers tarafindan yeniden
tanimlanmugtir (1).

Peutz-Jeghers sendromu gastrointestinal sis-
temde hamartomatdz polipler, cilt ve mukozalarda
kahverengi pigmentasyonlarla karakterizedir.
Klinik belirtileri en sik 20-30 yaslarinda ortaya
¢ikar. Goriilme insidanst yoniinden irk ve cinsiyet
fark: yoktur (2,3).
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Hamartomat6z polipler en sik ileum ve je-
jinumda goriiliirler. Kolon ve rektum, olgularin
1/3'iinde, mide ise 1/4'{inde tutulur. Intestinal polip-
ler genellikle cok sayida olup, biiytikliikleri birkag
milimetrelik sesil poliplerden, 7 cm. ¢apli dev, sapli
poliplere kadar degisiklik gosterirler. Histolojik ya-
pilar1 ¢cogunlukla diiz kas hamartomlaridir. Bunlar
genislemis, aga¢ seklinde lamina propriaya dogru-
dur. Birka¢ milimetreden, birka¢ santimetreye ka-
dar olabilir. Poliplerin %10'u civarinda ince bagir-
sakta submukozanin derininde ve iginde epitelial
adalar1 goriiliir ki bu invaziv lezyon oldugunu gos-
terir (4,5).

Poliplerin benign olduguna dair ¢ok sayida
literatiir bulunsa da, son zamanlarda maligniteyle
iligkili olduklar1 da bildirilmistir. Kiigiik polipler
kismi tikanikliklara yol agarak, kolik tarzinda ka-
rin agrisi, bulanti ve kusma yakinmalarina neden
olurlar. Bu yakinmalar, genellikle obstriiksiyonun
kendiliginden gerilemesi ile ortadan kalkar, fakat
bazen polipler ince bagirsak invaginasyonuna yol
acabilirler. Gizli gastrointestinal sistem kanamasina
bagli anemi ve daha seyrek olarak kolon ve rektum-
da yeralan poliplere bagli masif kanama goriilebilir
(3,5).

Peutz-Jeghers sendromlu hastalarda tani
cogunlukla ortaya ¢ikan semptomlar nedeniyle ve
bazen de ortaya g¢ikan acil komplikasyonlar ne-
deniyle operasyon esnasinda poliplerin varliginin
saptanmasi ve bunlarin histopatolojik incelen-
mesiyle miimkiindiir.

Peutz-Jeghers sendromunun tedavisi obstriik-
siyon, kanama, intussepsiyon gibi cerrahi gerek-
tiren komplikasyonlar gelismedikce konservatiftir.
Cerrahi tedavi sirasinda olabildigince sinirl rezek-
siyon yapilmasi ve olasi bagka poliplerin atlanma-
mas1 i¢in gastrointestinal sistemin tiimiiniin
arastirllmasi Onerilmekte, ancak bu yontemle de
poliplerin bulunmasinin zor oldugu bildirilmektedir
(3,4,6). Postoperatif donemde hasta yakin takibe
almmal1 ve aile bireyleri taranmalidir.

Peutz-Jeghers sendromlu bazi hastalarda diger
doku ve organlarda da benign ve malign tiimoérlere
rastlanilmaktadir. Ozellikle meme, over, testis,
mesane malign tiimorleri, burun ve brons polipleri
goriiliir. Bu nedenle, sendromun malignite gelisi-
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minde bir yatkinlik tasidigi, hastalarin bu agidan
yakin takibinin gerektigi onerilmektedir (5,7-9).

Peutz-Jeghers sendromunda pigmentasyonlar,
1-2 mm ¢apinda, siyah ya da koyu kahverengi
makiiller seklindedir. Erken ¢ocukluk déneminde
ortaya ¢ikan bu lekeler, ag1z i¢indekilerin haricinde
yas ilerledik¢e soluklasirlar. En ¢ok dokularda ve
agiz i¢ci mukozasinda; daha az olarak goz, kulak,
burun, agiz ¢evresi, parmak ve topuklarda goriiliir.
Agiz icindeki lezyonlar bukkal mukoza ve dudak-
larda baskin olarak gdriiliir; nadiren gingiva, sert
damak, yumusak damak ve dilde de gorilebilir
(5,6,10). Oral lezyonlarin mikroskobik kesitlerinde
epitelin bazal tabakasindaki keratinositlerde mela-
nin pigmentinde artis izlenir. Oral lezyonlar tedavi
gerektirmez (10,11). Ayirict tanida oral mukozada
diger nedenlere bagli olarak olusabilecek lokal ve
irka bagli pigmentasyon, sistemik hastaliklardan
kaynaklanan pigmentasyonlar, ¢esitli kozmetik ve
kimyasal maddelerin kullanimina baglh pigmentas-
yonlar ile benign ve malign pigmente neoplazmlar
gibi melanin pigmentasyonlari da gézoniinde bu-
lundurulmalidir (9,10).

Olgu Raporu

Ug giinden beri devam eden kolik tarzinda
karm agrisi, bulanti, kusma, gaz-gaita ¢cikaramama
ve karinda siskinlik yakinmalari ile Acil Cerrahi
biriminde akut batin sendromu olarak takip edilen
20 yasindaki erkek hastanin opere edildigi belirlen-
di. Jejunoileal invaginasyon saptanan hastanin kis-
mi ince bagirsak rezeksiyonunun yapildigi, midede
ve ince bagirsagin cesitli kisimlarinda polipler be-
lirlendigi ve eksize edildigi tespit edildi. Poliplerin
histopatolojik incelemesinin hamartom oldugu
bildirildi. Ameliyat sonrasinda dis agris1 nedeniyle
Oral Diagnoz ve Radyoloji Anabilim Dali'na kon-
siiltasyon amaciyla gonderilen hastanin ekstraoral
muayenesinde agiz ¢evresinde ve dudaklarda yer-
lesim gdsteren ¢ok sayida siyah-kahverengi pig-
mentasyonlar tespit edildi (Resim 1). Intraoral
muayenesinde yanak, dudak ve yumusak damak
mukozasinda kahverengi pigmentasyon izlendi
(Resim 2). Anamnezinde hastanin 16 yasindayken
de batin ameliyati oldugu belirlendi. Yapilan tara-
mada aile bireylerinde Peutz-Jeghers sendromu ol-
gusu saptanmadi.
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Resim 1. Dudaklar ve perioral bolgedeki tipik Peutz-Jeghers
pigmentasyonu.

Resim 2. Bukkal mukoza, dudaklar ve perioral bdlgede siyah-

kahverengi makiiller.

Tartisma

Peutz-Jeghers sendromunda, gastrointestinal
polipozise yanak mukozasi ve dudaklarda yer alan
melanin lekelerinin eslik ettigi, bu lekelerin yiiz, el
ayasi, ayak tabanmi ve perinede de goriilebildigi
bildirilmistir. Bu kahverengi pigmentasyonlarin
cocukluk c¢aginda baslayabildigi, dudaktakilerin
yasin ilerlemesiyle solarak, agiz igindekilerin
tanisal degerinin giderek artmasina neden oldugu
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belirtilmistir (3,4,10). Bizim olgumuzda da agiz
icinde, yanak mukozasinda melanin pigmentasyo-
nuna bagh lekeler tespit edilmistir. Pigmentasyon-
larin yanak mukozasi ile dudakta yaygin olarak
izlenmesi ve sayica fazlaligi, lezyonlarin sistemik
bir hastalikla baglantisin1 diistindiirmektedir.

Poliplerin en ¢ok ince bagirsaklarda goriildii-
gii; mide, kolon, rektum, 6zofagus, burun bosluk-
lar1 ve bronglarda da poliplere rastlanabildigi ifade
edilmistir. Olgumuzda da ince bagirsak ve midede
polipler tespit edilmistir. Polipler cok geng yaslarda
goriilebilirlerse de hastalarin olagan semptom
verme yasi otuzlu yillar olarak belirtilmistir. En sik
goriilen yakinma, olgumuzda da tespit ettigimiz
karin agrisidir. Intramural bagirsak tikanmasi ya da
invaginasyonun karin agrisina neden olabildigi,
bazen poliplerin kopabildigi veya iilserler olusa-
bildigi, bdyle olgularda ise basvuru nedeninin,
gastrointestinal kanamalar oldugu bildirilmistir.
(11-13).

Peutz-Jeghers sendromunun polipleri hamar-
toma oldugu halde, %2-3 olguda adenomat6z po-
lipler olustugu bildirilmistir. Kanserli hastalarin
¢ogunun 40 yasin altinda oldugu, lezyonlarin
genellikle mide ve duodenumda yer aldig1 belir-
tilmistir (1,8).

Peutz-Jeghers sendromuyla, gastrointestinal
benign ve malign tiimorler arasinda bir iliski
oldugu ileri siirilmistiir. 1896'da Hutchinson tara-
findan takip edilen agi1z mukozasinda ve dudaklar-
da pigmentasyonlar1 olan ikiz kizkardeslerden
birinin 20 yasinda bagirsak intussepsiyonu nede-
niyle, digerinin ise akciger kanseri nedeniyle kay-
bedildigi bildirilmistir (1). Konishi ve arkadaslar
(7), 117 neoplazm olgusunun 51’ini gastrointestinal
sistemde tespit etmisler, sirasiyla en sik kolonda,
duodenum, jejunum ve midede malignite gozle-
miglerdir. Bu tiimoérlerin bir ¢ogu Peutz-Jeghers
polibinden kaynaklanirken, bir ¢ogu da normal
mukozadan kaynaklanmislardir. Giardiello ve
arkadaslar1 (14), 31 Peutz-Jeghers sendromlu has-
tada %48 malignite gelistigini bildirmislerdir.
Bizim olgumuzda maligniteye rastlanmamis ve pa-
toloji sonucu da bunu dogrulamustir.

Gardner sendromunda poliplerin hemen
hemen hepsi malign degisim gosterirken, Peutz-
Jeghers sendromunda intestinal kanser riskinin da-
ha az oldugu belirtilmistir (1).
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Sonug olarak, Peutz-Jeghers sendromlu hasta-
larin diger doku ve organlarinda benign tiimdrlerin
yanisira oldukca seyrek olarak malign tiimorlerin
de gelisebilecegi akilda tutulmalidir. Bu olgularda
gastrointestinal sistemin taranmasi, siipheli polip-
lerin izlenilmesi veya cikarilmasi gereklidir. Hasta
ve aile bireylerinin bilinglendirilmeleri ve diizenli
kontrol altinda tutulmalar1 6nemlidir. Dishekimligi
acisindan, bu tiir lezyonlar ayirict tan1 ve ilgili bi-
lim dallariyla konsiiltasyon acisindan da gézoniin-
de bulundurulmalidir.
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