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Sio straipsnio tikslas — apradyti Peutzo ir Jegherso sindromo klinikinj atvejj, pateikti literatiros apzvalga. Peutzo ir
Jegherso sindromas yra reta autosominiu dominantiniu budu paveldima liga, susijusi su dauginiais zarnyno polipais ir
pigmentinémis mukokutaninémis démelémis. |prastai liga pasireiskia pirma antrg gyvenimo deSimtmetj dél polipy
sukelty virskinamojo trakto komplikacijy. DaZniausi skundai — pilvo skausmai, pykinimas, vémimas dél besikartojancios
polipy sukeltos Zarny invaginacijos, kraujavimas i virskinamojo trakto, tiesiosios zarnos polipo prolapsas. Be to, Peutzo
ir Jegherso sindromas susijes su didesne intra- ir ekstraintestininiy piktybiniy naviky rizika jauniems Zmonéms, dél to
ligonius butina nuolat stebéti. Straipsnyje pateikiame masy klinikoje gydyto 20 mety ligonio klinikinj atvejj. Nors klinika
buvo neryski ir instrumentiniai tyrimai neinformatyvas, buvo kritiskai jvertinta ligonio anamnezé ir pasirinkta tinkama
gydymo taktika. Ligonis buvo skubos tvarka operuotas: rastos ir pasalintos trys plonosios Zarnos invaginacijos.

ReikSminiai Zodziai: Peutzo ir Jegherso sindromas, polipozé

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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Ivadas

Peutzo ir Jegherso sindromas (PJS) yra reta autosomi-
niu dominantiniu badu paveldima liga, kuriai badin-
gi dauginiai Zarnyno polipai ir pigmentinés mukoku-
taninés démelés. Pirmg kartg ry$j tarp virskinamojo
trakto polipy ir pigmentiniy démeliy 1921 m. paste-
b¢jo J.L.A. Peutzas, o 1944 m. § sindromg smulkiau
aprasé H. Jeghersas. PJS yra reta liga, kurios daznis nuo
1:8500 iki 1 : 120 000 Zmoniy [1, 2]. Genas, atsa-
kingas uz $ios ligos pasireiskima, aptinkamas 19-oje
chromosomoje. Aprasoma, kad iki pusés serganciyjy
PJS neturi $eiminés anamnezés, liga pasireiskia dél nau-
jai atsiradusiy geno mutacijy [1, 3]. Néra nustatyta
rasing, etniné ar lytiné predispozicija [4]. Ligos klini-
kiné i$raiSka yra labai jvairi — nuo beveik besimptomés
eigos iki reikalaujancios kartotiniy chirurginiy inter-
vencijy. Be to, dél PJS yra didesné rizika susirgti pikty-
binémis Zarnyno ir kity lokalizacijy ligomis [1, 5, 6].

Sio straipsnio tikslas — pateikti literatiiros apivalga
ir aprasyti reta Peutzo ir Jegherso sindromo klinikinj
atvejj.

Klinika

Pigmentinés démelés, atsirandancios pirmais gyve-
nimo metais, yra vienas badingiausiy PJS pozymiy,
atsirandanciy 90% pacienty [1, 2, 4, 5]. Tai nedi-
delés, iki 1-2 ¢cm dydzio melanino sankaupos, apra-
Somos jvairiy atspalviy — nuo tamsiai rudy iki mels-
vai juody, dazniausiai aptinkamos ant lapy, apie burna
ir jos gleivingje, ant pirSty, tarpvietés srityje. Sios pig-
mentinés démelés yra linkusios blukti ir i$nykti bren-
dimo amziuje, o tai sunkina vélesne PJS diagnostika
(2, 4, 7].

Klinigkai svarbiausias yra kitas badingas PJS pozy-
mis — dauginiai, nuo keleto iki keliy Simty, gerybi-
niai Zarnyno polipai. [prasta lokalizacija plonojoje Zar-
noje, ypa¢ tusciojoje, taciau polipy gali bati visame
zarnyne — nuo skrandzio iki tiesiosios Zarnos [1, 2, 5].
Labai retai yra aprasomi polipai, rasti kituose ertmi-
niuose organuose: kvépavimo, Slapimo takuose, tulzies
pusléje [6]. Tre¢daliui pacienty gastrointestiniai simp-
tomai pasireiskia iki 10 mety, pusei — iki dvidesimties
mety [2, 4]. Dazniausi skundai — pilvo skausmai, py-
kinimas, vémimas dél besikartojancios polipy sukeltos
zarny invaginacijos, kraujavimas i$ vir$kinamojo trak-
to, tiesiosios Zarnos polipo prolapsas. Beveik pusei pa-

cienty randamos 7arny invaginacijos. Si komplikacija
yra dazniausia chirurginio gydymo indikacija. Net
43% pacienty deél besikartojancios zarny invaginaci-
jos buvo atliktos dvi ir daugiau laparotomijy [4].
Palyginti su bendra populiacija, sergantieji PJS tu-
ri didesng rizika susirgti piktybiniais virskinamojo
trakto ir kity lokalizacijy navikais badami jauni. PJS
diagnozé nustatoma vidutiniskai sulaukus 17 mety,
o pra¢jus 20 mety po PJS diagnozés aptinkami pikey-
biniai navikai [1, 3]. Sulaukus 57 mety rizika numirti
nuo vézio yra 48% [7]. Didesné tikimybe susidaryti
plonosios Zarnos, skrandzio, storosios zarnos, kasos, plau-
¢y, kraty ir gonady piktybiniams navikams [1, 3].

Diagnostika

PJS diagnozé nustatoma histopatologiskai patvirtinus
hamartoming polipo sandarg (budingas isveséjes ly-
giyjy raumeny sluoksnis) ir esant bent dviem i Siy
kriterijy: plonosios zarnos polipozé, badinga muko-
kutaniné pigmentacija, teigiama Seiminé anamnezeé [3,
7]. Esant kliniSkai budingai PJS eigai, svarbi ankstyva
polipy sukeliamy komplikacijy diagnostika. Zarny-
no obstrukcija padeda diagnozuoti apzvalginé pilvo
rentgenograma, rentgenokontrastinis tyrimas, zarny-
no invaginacija, ypa¢ vaikams, — pilvo organy sonos-
kopija, KT [7-10].

PJS reikéty diferencijuoti nuo kity zarnyno poli-
poziy: jaunatvinio polipozinio sindromo, kuriam ba-
dingi dauginiai Zarnyno polipai su uzdegimine infil-
tracija, Seiminés adenominés polipozés, kai aptinkami
keli $imtai ar tikstanciai polipy storojoje zarnoje, Cow-
deno ligos, kuriai budingi gerybiniai ne tik zarnyno,
bet ir odos, kriity navikai bei makrocefalija, kity re-
tesniy ligy [5, 11].

Gydymas

Kadangi esama ankstyvos rizikos susirgti piktybiniais
navikais ir daznai pasireiskia polipy sukeliamy sude-
tingy komplikacijy, batina nuolat stebéti pacientus
nuo vaikystés. Rekomenduojama kasmet atlikti ben-
dra kraujo tyrima, kas dvejus metus nuo 10 mety am-
ziaus — fibrogastroduodenoskopija ir plonosios Zarnos
rentgenologinj tyrima, kas trejus metus nuo 25 mety —
fibrokolonoskopijg, nuo 20 mety kasmet — pilvo ir
dubens organy sonoskopija, nuo 25 mety — profilak-
tiskai tikrinti kratis [5, 7, 11].
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PJS gydymas priklauso nuo simptomatikos ir pro-
filaktiniy patikrinimy metu rasty poky¢iy. Esant
besimptomei eigai, PJS gydymas netaikomas. Endos-
kopiskai, jei jmanoma, turéty bati $alinami visi
simptominiai, didesni nei 1,5 cm, arba keliantys ma-
lignizacijos jtarima polipai [4, 5]. Dazniausiai chi-
rurginis gydymas taikomas dél polipy sukeltos zar-
ny invaginacijos. Operacijos metu rekomeduojama
pasalinti visus pasiekiamus polipus, tac¢iau didesniy
zarny rezekeijy reikeéty vengti dél galimo trumposios
zarnos sindromo po kartotiniy operacijy. Polipekto-
mijas siiloma atlikti enterotomijos ar intraoperacinés
endoskopijos badu [4, 7, 9].

Aprasome pirmajj PJS atvejj misy klinikoje. Mes
aptikome tik vieng publikacija $ia tema Lietuvoje [12].

Klinikinis atvejis

G.B., 20 mety ligonis, atvyko j stacionarg skysdamasis
stipriais virSutinés pilvo dalies skausmais, pykinimu,
vémimu, trunkanciais apie keturias valandas. ApZitros
metu ligonis atrodé isblyskes, neramus dél skausminio
sindromo, palpuojant pilvas minkstas, skausmingas
virSutinéje dalyje. Nei pilvapléves dirginimo reiski-
niy, nei raumeny tempimo pozymiy nebuvo. Gir-
dima normali zarnyno peristaltika. Laboratoriniais
kraujo tyrimais rasta nedidelé¢ anemija ir leukocito-
zé. Apzvalginé pilvo rentgenograma, pilvo organy ul-
tragarsinis tyrimas jokiy patologiniy pokyc¢iy nero-
de, atlikus FEGDS rasti dvylikapirstés Zarnos polipai.
Anamnezés duomenimis, panasis skausmy priepuo-
liai kartojasi nuo septyneriy mety, kai ligonis buvo

pirmg kartg operuotas pasireiSkus tus¢iosios Zarnos in-
vaginacijai, sukeltai polipy, ir tuomet rezekuotas jos
segmentas. Veéliau atliktos dar dvi laparotomijos dél zar-
nyno nepracinamumo, sukelto Zarny apsisukimo ir pa-
sikartojusios invaginacijos. Keletg karty buvo atliktos
endoskopinés polipektomijos, nuolat atsinaujina krau-
javimas i§ virSkinimo trakto ir hipochrominé anemija.
Prie§ SeSerius metus pacientui diagnozuotas PJS. Nuo
tada ligonis nuolat buvo stebimas pediatro, sulaukes
18 mety — terapeuto Santariskiy kliniky Konsultaci-
néje poliklinikoje, profilaktiniai tikrinimai buvo atlie-
kami pagal jau minétg schema. Seimoje néra buve jo-
kiy ligos pasireiskimo pozymiy.

Konservatyvus gydymas nebuvo naudingas. Nors kli-
nika buvo neryski, instrumentiniai, radiologiniai tyri-
mai neinformatyvis, taciau kritiskai i$analizavus ligonio
anamnezg ir buvusias laparotomijas dél Zarny invagina-
cijos nuspresta ligonj operuoti. Laparotomijos metu ras-
tos trys atskiros invaginacijos tusc¢iojoje ir klubingje zar-
noje be iSemijos pozymiy (1 pav.). Tusc¢iosios Zarnos
25 cm segmentas su jame buvusiais keturiais mazaug
kastono dydzio polipais rezekuotas (2 pav.). Kiti polipai
pasalinti enterotomijos biidu. Pooperaciné eiga buvo
sklandi. Galutinis patologinis histologinis atsakymas: ha-
martominiai polipai, Peutzo ir Jegherso sindromas.

Isvada

Pranesimai apie tokias retas, taciau kliniskai reik$min-
gas ligas kaip Peutzo ir Jegherso sindromas yra svar-
bas, kad liga baty laiku diagnozuojama ir tinkamai
gydoma.

1 pav. Intraoperaciniai radiniai: jejunojejuniné invaginacija

2 pav. Rezekuotas tu$¢iosios zarnos segmentas su keturiais polipais



236 O. M. Kviatkovskaja, V. Lipnickas, K. Strupas

LITERATURA

1. Boardman LA, Thibodeau SN, Schaid DJ, Lindor NM,
McDonnell Sh, Burgart L], et al. Increased risk for cancer in
patients with Peutz—Jeghers syndrome. Ann Intern Med 1998;
128: 896-899.

2. McGarrity TJ, Kulin HE, Zaino RJ. Peutz—Jeghers
Syndrome. Clinical Review. Am ] Gastroenterol 2000; 95:
596-604.

3. Hemminki A, Markie D, Tomlinson I, Avizienyte E, Roth S,
Loukola A. A serine/threonine kinase gene defective in Peutz—
Jeghers syndrome. Nature 1998; 391:184-187.

4. Choi HS, Park Y], Park JG. Peutz—Jeghers syndrome: a
new understanding. ] Korean Med Sci 1999; 14: 2-7.

5. Wirtzfeld DA, Petrelli NJ, Rodriguez-Bigas MA. Hamar-
tomatous polyposys syndromes: molecular genetics, neoplastic
risk and surveillance recommendations. Annals of Surgical On-
cology 2001; 8(4): 319-327.

6. Vogel T, Schumacher V, Saleh A. Extraintestinal polyps in
Peutz—Jeghers syndrome: presentation of four cases and review

of the literature. Int J Colorectal Dis 2000; 15: 118-123.

Gauta: 2005 04 05
Priimea spaudai: 2005 06 28

7. Hemminki A. The molecular basis and clinic aspects of
Peutz—Jeghers syndrome. Cell Moll Life Sci 1999; 55: 735—
750.

8. Harris JP, Munden MM, Minifee PK. Sonographic diag-
nosis of multiple small bowel intussusceptions in Peutz—Jeghers
syndrome: a case report. Pediatr Radiol 2002; 32: 681-683.

9. Marschall J, Hayes P. Intussusceptions in a man with Peutz—
Jeghers syndrome. Canadian Medical Association Journal 2003;
168: 315.

10. Boseto F, Shi E, Mitchell J, Preddy J, Adams S. Gastro-
duodenal intussusception due to Peutz—Jeghers syndrome in
infancy. Pediatr Surg Int 2002; 18: 178-180.

11. Dunlop MG. Guidance on gastrointestinal surveillance
for hereditary non-polyposis colorectal cancer, familial adeno-
matous polyposis, juvenile polyposis and Peutz—Jeghers syndro-
me. Gut 2002; 51 [Suppl. V]: 21-27.

12. Samalavic¢ius NE, Graziené V, Drasutis RK, Radzitnas G,
Stanaitis J, Buinevicitité A. Peutz—Jeghers syndrome: a case re-
port. Acta Medica Lituanica 1996; 1: 51-55.



