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R e t i  a t v e j a i

Ðio straipsnio tikslas – apraðyti Peutzo ir Jegherso sindromo klinikiná atvejá, pateikti literatûros apþvalgà. Peutzo ir
Jegherso sindromas yra reta autosominiu dominantiniu bûdu paveldima liga, susijusi su dauginiais þarnyno polipais ir
pigmentinëmis mukokutaninëmis dëmelëmis. Áprastai liga pasireiðkia pirmà antrà gyvenimo deðimtmetá dël polipø
sukeltø virðkinamojo trakto komplikacijø. Daþniausi skundai – pilvo skausmai, pykinimas, vëmimas dël besikartojanèios
polipø sukeltos þarnø invaginacijos, kraujavimas ið virðkinamojo trakto, tiesiosios þarnos polipo prolapsas. Be to, Peutzo
ir Jegherso sindromas susijæs su didesne intra- ir ekstraintestininiø piktybiniø navikø rizika jauniems þmonëms, dël to
ligonius bûtina nuolat stebëti. Straipsnyje pateikiame mûsø klinikoje gydyto 20 metø ligonio klinikiná atvejá. Nors klinika
buvo neryðki ir instrumentiniai tyrimai neinformatyvûs, buvo kritiðkai ávertinta ligonio anamnezë ir pasirinkta tinkama
gydymo taktika. Ligonis buvo skubos tvarka operuotas: rastos ir paðalintos trys plonosios þarnos invaginacijos.

Reikðminiai þodþiai: Peutzo ir Jegherso sindromas, polipozë

The aim of this paper is to present a rare case of Peutz–Jeghers syndrome and review the literature. Peutz–Jeghers
syndrome is a rare autosomal dominant inherited syndrome associated with gastrointestinal polyposis and character-
istic skin pigmentation. Typical clinical manifestations of the disease occur in the first two decades of life and are
associated with complications secondary to intestinal polyps, often requiring surgical treatment. Also, patients need
continuous surveillance due to a higher risk of developing intra- and extraintestinal malignancies. We present a case of
young man who was operated for the fourth time due to a complicated course of the disease causing recurrent
intussusceptions. There were no pathological findings on admission, except mild anemia and leukocytosis, though a
thorough evaluation of the anamnesis conditioned a quick and proper management of multiple intussusceptions.
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Ávadas
Peutzo ir Jegherso sindromas (PJS) yra reta autosomi-
niu dominantiniu bûdu paveldima liga, kuriai bûdin-
gi dauginiai þarnyno polipai ir pigmentinës mukoku-
taninës dëmelës. Pirmà kartà ryðá tarp virðkinamojo
trakto polipø ir pigmentiniø dëmeliø 1921 m. paste-
bëjo J.L.A. Peutzas, o 1944 m. ðá sindromà smulkiau
apraðë H. Jeghersas. PJS yra reta liga, kurios daþnis nuo
1 : 8500 iki 1 : 120 000 þmoniø [1, 2]. Genas, atsa-
kingas uþ ðios ligos pasireiðkimà, aptinkamas 19-oje
chromosomoje. Apraðoma, kad iki pusës serganèiøjø
PJS neturi ðeiminës anamnezës, liga pasireiðkia dël nau-
jai atsiradusiø geno mutacijø [1, 3]. Nëra nustatyta
rasinë, etninë ar lytinë predispozicija [4]. Ligos klini-
kinë iðraiðka yra labai ávairi – nuo beveik besimptomës
eigos iki reikalaujanèios kartotiniø chirurginiø inter-
vencijø. Be to, dël PJS yra didesnë rizika susirgti pikty-
binëmis þarnyno ir kitø lokalizacijø ligomis [1, 5, 6].

Ðio straipsnio tikslas – pateikti literatûros apþvalgà
ir apraðyti retà Peutzo ir Jegherso sindromo klinikiná
atvejá.

Klinika

Pigmentinës dëmelës, atsirandanèios pirmais gyve-
nimo metais, yra vienas bûdingiausiø PJS poþymiø,
atsirandanèiø 90% pacientø [1, 2, 4, 5]. Tai nedi-
delës, iki 1–2 cm dydþio melanino sankaupos, apra-
ðomos ávairiø atspalviø – nuo tamsiai rudø iki mels-
vai juodø, daþniausiai aptinkamos ant lûpø, apie burnà
ir jos gleivinëje, ant pirðtø, tarpvietës srityje. Ðios pig-
mentinës dëmelës yra linkusios blukti ir iðnykti bren-
dimo amþiuje, o tai sunkina vëlesnæ PJS diagnostikà
[2, 4, 7].

Kliniðkai svarbiausias yra kitas bûdingas PJS poþy-
mis – dauginiai, nuo keleto iki keliø ðimtø, gerybi-
niai þarnyno polipai. Áprasta lokalizacija plonojoje þar-
noje, ypaè tuðèiojoje, taèiau polipø gali bûti visame
þarnyne – nuo skrandþio iki tiesiosios þarnos [1, 2, 5].
Labai retai yra apraðomi polipai, rasti kituose ertmi-
niuose organuose: kvëpavimo, ðlapimo takuose, tulþies
pûslëje [6]. Treèdaliui pacientø gastrointestiniai simp-
tomai pasireiðkia iki 10 metø, pusei – iki dvideðimties
metø [2, 4]. Daþniausi skundai – pilvo skausmai, py-
kinimas, vëmimas dël besikartojanèios polipø sukeltos
þarnø invaginacijos, kraujavimas ið virðkinamojo trak-
to, tiesiosios þarnos polipo prolapsas. Beveik pusei pa-

cientø randamos þarnø invaginacijos. Ði komplikacija
yra daþniausia chirurginio gydymo indikacija. Net
43% pacientø dël besikartojanèios þarnø invaginaci-
jos buvo atliktos dvi ir daugiau laparotomijø [4].

Palyginti su bendra populiacija, sergantieji PJS tu-
ri didesnæ rizikà susirgti piktybiniais virðkinamojo
trakto ir kitø lokalizacijø navikais bûdami jauni. PJS
diagnozë nustatoma vidutiniðkai sulaukus 17 metø,
o praëjus 20 metø po PJS diagnozës aptinkami pikty-
biniai navikai [1, 3]. Sulaukus 57 metø rizika numirti
nuo vëþio yra 48% [7]. Didesnë tikimybë susidaryti
plonosios þarnos, skrandþio, storosios þarnos, kasos, plau-
èiø, krûtø ir gonadø piktybiniams navikams [1, 3].

Diagnostika
PJS diagnozë nustatoma histopatologiðkai patvirtinus
hamartominæ polipo sandarà (bûdingas iðveðëjæs ly-
giøjø raumenø sluoksnis) ir esant bent dviem ið ðiø
kriterijø: plonosios þarnos polipozë, bûdinga muko-
kutaninë pigmentacija, teigiama ðeiminë anamnezë [3,
7]. Esant kliniðkai bûdingai PJS eigai, svarbi ankstyva
polipø sukeliamø komplikacijø diagnostika. Þarny-
no obstrukcijà padeda diagnozuoti apþvalginë pilvo
rentgenograma, rentgenokontrastinis tyrimas, þarny-
no invaginacijà, ypaè vaikams, – pilvo organø sonos-
kopija, KT [7–10].

PJS reikëtø diferencijuoti nuo kitø þarnyno poli-
poziø: jaunatvinio polipozinio sindromo, kuriam bû-
dingi dauginiai þarnyno polipai su uþdegimine infil-
tracija, ðeiminës adenominës polipozës, kai aptinkami
keli ðimtai ar tûkstanèiai polipø storojoje þarnoje, Cow-
deno ligos, kuriai bûdingi gerybiniai ne tik þarnyno,
bet ir odos, krûtø navikai bei makrocefalija, kitø re-
tesniø ligø [5, 11].

Gydymas
Kadangi esama ankstyvos rizikos susirgti piktybiniais
navikais ir daþnai pasireiðkia polipø sukeliamø sudë-
tingø komplikacijø, bûtina nuolat stebëti pacientus
nuo vaikystës. Rekomenduojama kasmet atlikti ben-
drà kraujo tyrimà, kas dvejus metus nuo 10 metø am-
þiaus – fibrogastroduodenoskopijà ir plonosios þarnos
rentgenologiná tyrimà, kas trejus metus nuo 25 metø –
fibrokolonoskopijà, nuo 20 metø kasmet – pilvo ir
dubens organø sonoskopijà, nuo 25 metø – profilak-
tiðkai tikrinti krûtis [5, 7, 11].
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PJS gydymas priklauso nuo simptomatikos ir pro-
filaktiniø patikrinimø metu rastø pokyèiø. Esant
besimptomei eigai, PJS gydymas netaikomas. Endos-
kopiðkai, jei ámanoma, turëtø bûti ðalinami visi
simptominiai, didesni nei 1,5 cm, arba keliantys ma-
lignizacijos átarimà polipai [4, 5]. Daþniausiai chi-
rurginis gydymas taikomas dël polipø sukeltos þar-
nø invaginacijos. Operacijos metu rekomeduojama
paðalinti visus pasiekiamus polipus, taèiau didesniø
þarnø rezekcijø reikëtø vengti dël galimo trumposios
þarnos sindromo po kartotiniø operacijø. Polipekto-
mijas siûloma atlikti enterotomijos ar intraoperacinës
endoskopijos bûdu [4, 7, 9].

Apraðome pirmàjá PJS atvejá mûsø klinikoje. Mes
aptikome tik vienà publikacijà ðia tema Lietuvoje [12].

Klinikinis atvejis

G.B., 20 metø ligonis, atvyko á stacionarà skøsdamasis
stipriais virðutinës pilvo dalies skausmais, pykinimu,
vëmimu, trunkanèiais apie keturias valandas. Apþiûros
metu ligonis atrodë iðblyðkæs, neramus dël skausminio
sindromo, palpuojant pilvas minkðtas, skausmingas
virðutinëje dalyje. Nei pilvaplëvës dirginimo reiðki-
niø, nei raumenø tempimo poþymiø nebuvo. Gir-
dima normali þarnyno peristaltika. Laboratoriniais
kraujo tyrimais rasta nedidelë anemija ir leukocito-
zë. Apþvalginë pilvo rentgenograma, pilvo organø ul-
tragarsinis tyrimas jokiø patologiniø pokyèiø nero-
dë, atlikus FEGDS rasti dvylikapirðtës þarnos polipai.
Anamnezës duomenimis, panaðûs skausmø priepuo-
liai kartojasi nuo septyneriø metø, kai ligonis buvo

pirmà kartà operuotas pasireiðkus tuðèiosios þarnos in-
vaginacijai, sukeltai polipø, ir tuomet rezekuotas jos
segmentas. Vëliau atliktos dar dvi laparotomijos dël þar-
nyno nepraeinamumo, sukelto þarnø apsisukimo ir pa-
sikartojusios invaginacijos. Keletà kartø buvo atliktos
endoskopinës polipektomijos, nuolat atsinaujina krau-
javimas ið virðkinimo trakto ir hipochrominë anemija.
Prieð ðeðerius metus pacientui diagnozuotas PJS. Nuo
tada ligonis nuolat buvo stebimas pediatro, sulaukæs
18 metø – terapeuto Santariðkiø klinikø Konsultaci-
nëje poliklinikoje, profilaktiniai tikrinimai buvo atlie-
kami pagal jau minëtà schemà. Ðeimoje nëra buvæ jo-
kiø ligos pasireiðkimo poþymiø.

Konservatyvus gydymas nebuvo naudingas. Nors kli-
nika buvo neryðki, instrumentiniai, radiologiniai tyri-
mai neinformatyvûs, taèiau kritiðkai iðanalizavus ligonio
anamnezæ ir buvusias laparotomijas dël þarnø invagina-
cijos nuspræsta ligoná operuoti. Laparotomijos metu ras-
tos trys atskiros invaginacijos tuðèiojoje ir klubinëje þar-
noje be iðemijos poþymiø (1 pav.). Tuðèiosios þarnos
25 cm segmentas su jame buvusiais keturiais maþaug
kaðtono dydþio polipais rezekuotas (2 pav.). Kiti polipai
paðalinti enterotomijos bûdu. Pooperacinë eiga buvo
sklandi. Galutinis patologinis histologinis atsakymas: ha-
martominiai polipai, Peutzo ir Jegherso sindromas.

Iðvada
Praneðimai apie tokias retas, taèiau kliniðkai reikðmin-
gas ligas kaip Peutzo ir Jegherso sindromas yra svar-
bûs, kad liga bûtø laiku diagnozuojama ir tinkamai
gydoma.

1 pav. Intraoperaciniai radiniai: jejunojejuninë invaginacija 2 pav. Rezekuotas tuðèiosios þarnos segmentas su keturiais polipais
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