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Recurrent and synchronous intussusception of the
small intestine: a rare presentation of Peutz-Jeghers
syndrome

Ince bagirsagin niiks ve senkron invajinasyonu: Peutz-Jeghers sendromunun
nadir bir klinik gériiniimii
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Abstract

Peutz-Jeghers syndrome is an inherited, autosomal dominant disorder, characterized by hamartomatous
polyps in the gastrointestinal tract and pigmented lesions in mucocutaneous membranes and skin. The polyps
can lead to intestinal obstruction due to intussusception. Intussusception may recur in some patients, but
synchronous intussusceptions are rare. A 36 years old man was admitted to hospital with abdominal pain. The
abdominal tomography revealed an obstruction in the small intestine caused by invagination and a polyp in the
large intestine. He had an operation due to intestinal obstruction caused by polyps 16 years ago. The patient
was operated. Segmental ileum resections were performed in two different parts of ileum. The colonic polyp
was removed by colotomy. The presented case is interesting because of recurrent and synchronous
intussusceptions associated with Peutz-Jeghers syndrome. We want to emphasize that follow-up of patients is
important as intussusception may recur.
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Ozet

Peutz-Jeghers sendromu, gastrointestinal sistemde multipl hamartaméz poliplerin, mukéz membranlarda ve
deride pigmente neviislerin goriildiigii, otozomal dominant gecisli kalitimsal bir hastaliktir. Polipler
invajinasyon sebebiyle bagirsak tikanikligina yol acabilir. Baz1 hastalarda invajinasyon tekrar edebilir ama
senkron invajinasyon nadir goriilen bir durumdur. Karin agrisi sebebiyle 36 yasindaki erkek hasta basvurdu.
Hastanin tomografisinde ince barsaklarda invajinasyona bagl tikaniklik ve kolonda polipler goriildii. Hastanin
anamnezinden 16 y1l 6nce de yine polibe bagh tikaniklik sebebiyle ameliyat gecirdigi 6grenildi. Hasta ameliyat
edildi, iki ayr1 yerde ileum rezeksiyonu yapildi. Kolondaki polip kolotomi ile ¢ikarildi. Sundugumuz vaka Peutz-
Jeghers sendromuna baglh niiks invajinasyon olmasi ve senkron invajinasyon olmasi sebebiyle ilginctir. Bu yazi
ile invajinasyonun tekrar edebilecegini ve hastalarin takiplerinin 6nemli oldugunu vurgulamak istiyoruz.
Anahtar kelimeler: Intestinal obstriiksiyon; intestinal polipler; intussusepsiyon; Peutz-Jegherssendromu

Giris

Peutz-Jeghers ~sendromu (PJS) gastrointestinal  gmeliyat edilen PJS olgusu sunuldu.

sistemde  multip] hamartaméz  polipler ve

mukokiitandz deride pigmente neviislerin gorildiigi, Olgu Sunumu

otozomal dominant kalitimsal bir hastalktir. Polipler 3¢ yasindaki erkek hasta iki giindir devam eden
¢ok sayidadir ve tim gastrointestinal sistemde  yanp agrisi ve son zamanlarda aralikli kabizhik
gm:uleblllr ama  en _Slk yerlesim _yert Ince - qikayeti ile acil poliklinigimize bagvurdu. Hastada bir
bagirsaklardir. - Poliplerin sebep oldugu en sik  giingiir gaz ve gaita qikisi olmamsti, kusmasi yoktu.
kom.phkasyon vkanavmaya bagllv anéml V€  Hastanin anamnezinden, 16 yil énce de invajinasyona
invajinasyona bagh bagirsak tikanikhgdir (1). bagh bagirsak tikanikligi sebebiyle ameliyat oldugy,
ameliyat sonrasi herhangi bir takip ve tedaviye
alinmadig1 6grenildi. Hasta, ilk ameliyatinda yapilan
islemleri tam olarak bilmiyordu.

invajinasyon PJS'nun ameliyat gerektiren bir
komplikasyonudur. Hastalarda yasamlar1 boyunca
birden fazla kez goriilebilir. Bu ylizden hastalar
birden fazla ameliyat gecirebilirler (2). Senkron
invajinasyon ise olduk¢a nadir bir durumdur. Bu
yazida niiks ve senkron invajinasyon sebebiyle

Hastanin  muayenesinde  dudaklarinda  koyu
pigmente, kii¢iik neviislerin oldugu gorildi. Karinda
orta hat median insizyon skar1 vardi. Distansiyon ve
- hafif ama yaygin hassasiyet tespit edildi. Bagirsak
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bulgular1 stabil olan hastanin hemogram degerleri
(I6kosit: 10870/mm3, Hb:12 g/dl), karaciger ve
bobrek fonksiyon testleri, elektrolit degerleri, CEA,
AFP ve CA 19-9 testleri normal sinirlarda bulundu.

Hastanin oral gida alimi durduruldu. Sivi ve analjezik
tedavisi baglandi. ki giinliik tibbi tedavi sonunda
ayakta diiz karin grafilerinde hava siv1 seviyelerinin
artarak devam etmesi iizerine bilgisayarll karin
tomografisi (BT) c¢ekildi. BT'de jejunal diizeyde iki
ayr1 yerde invajinasyon ve kolonda polipler (Resim
1) goriildii. Bunun iizerine hasta ameliyata alind1.

Resim 1. Batin tomografisi. A, B: Intestinal invajinasyonlar. C: Kolon
polibi

Ameliyatta terminal ileumun 60 cm proksimalinde
15 cm’lik segmenti iceren ileo-ileal injavinasyon
gorildii. Invajinasyon elle diizeltilince ileum
liimenini dolduran yumusak polipoid kitleler palpe
edildi. Bunun tizerine diger bagirsak anslar1 baska
polip varlig1 agcisindan kontrol edildi. Eksplorasyonda
Treitz ligamaninin 80 cm distalinde ikinci bir
(senkron) invajinasyon goriildi (Resim 2). Ayrica
jejunumda (2 cm) ve ¢ikan kolonda (4 cm) birer polip
palpe edildi. Invajinasyon alanlarindaki poliplerin
bliylik olmasi, malignite endisesi ve bagirsak
duvarindaki 6dem sebebiyle segmenter rezeksiyon
ve ucuca anostomoz yapildi. Diger jejunal ve kolonik
polibler jejunotomi ve kolotomi ile eksize edildi. Tiim
poliplerin patolojik incelemelerinde hamartomatéz
polipler oldugu gorildi.

Hasta ameliyat sonrasi 5. giin sorunsuz sekilde
taburcu edildi. Ameliyattan bir ay sonra hastaya
gastroskopi ve kolonoskopi yapildi. Gastroskopide
midenin  korpus kismini tamamen kaplayan
milimetrik polipler, duodenumda bir adet 3 mm’lik
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polip gorilldi. Polipektomi yapildi, patolojik
incelemede malignite gorilmedi. Kolonoskopide

rektumda 2-3 mm’lik 2 polip gorildi, 25 cm’lik
terminal ileum incelendi ve ¢ok sayida diminutif
polip gorilldi. Tim poliplerden biyopsi yapildi.
Patolojik inceleme benign olarak degerlendirildi.

Hasta, hastaligt hakkinda bilgilendirildi ve
gastroenteroloji  klinigince takibe alindi. Aile
iyelerine genetik arastirma onerildi.

Tartisma

PJS, insidans1 1/120 000- 30 000 olan kalitimsal bir
hastaliktir. Her iki cinste esit goriliir. PJS'da 19.
kromozomda serin threonin kinaz (STK 11) germ
hiicresi mutasyonu belirlenmistir (1).

Hastaligin en belirgin goriinimii mukokiitan6z
membranlardaki pigmentasyon ve bagirsaklardaki
poliplerdir. Pigmentasyon siklikla dudaklarda,
burunda ve agiz mukozasinda gorilir. Bazi
hastalarda bu pigmentasyon sonradan kaybolabilir
(2). Hastamizin dudaklarinda pigmentasyon vardi.

Bagirsak polipleri hamartomatéz poliplerdir. En sik
ince bagirsaklarda sonra kolonda ve midede
goriiliirler. Poliplerin biiytikliigii birka¢ mm ile 6 cm
arasinda degisebilir (1). Polipler kolik tarzina karin
agrilarina, kanama sebebiyle demir eksikligi
anemisine ve invajinasyon sebebiyle bagirsak
tikanikligina sebep olabilirler (3). Bazi hastalarda
invajinasyonlar tekrar edebilir. Ancak ayni anda iki
ayr1 invajinasyon nadir goriilebilecek bir durumdur.
Hastamizda anemi yoktu ama son zamanlarda aralikli
kabizlik sikayeti vardi ikinci kez invajinasyon ve
bagirsak tikanikligi gelisti. Hastamizda da ince
bagirsaklarda, kolonda, midede ve duodenumda
hamartomatoz polipler tespit edildi. Eksize ettigimiz
en biiytk polip 3x4 cm idi.

PJS’lu hastalarda gastrointestinal sistem disinda da
(solunum sisteminde, lirogenital sistemde ve safra
kesesinde) polipler goriilebilir (1). Bu polipler
sebebiyle PJS’li hastalarda gastrointestinal sistem
dis1 organlarda kanser gelisimi goriilebilir (4). Bu
yluzden hastalarda bagirsak polip taramasinin yani
sira diger organlar da malignite yo6niinden
taranmalidir.

Hastaligin teshisi icin asagidaki unsurlardan en az
ikisinin ~ bulunmasi1  gerekir: aile  hikayesi,
hiperpigmentasyon ve ince bagirsaklarda polipler.
Hastamizda aile hikayesi belirlenmedi, ancak
dudaklarda hiperpigmentasyon ve ince bagirsaklarda
hamartomat6z polipler vardu.

Hastalik genetik olmasina ragmen genellikle teshis
ancak yetiskin dénemde konulabilir (1). Hastaligin
teshisinde BT olduk¢a yararlidir. Hem invajinasyonu
hem de polipleri goéstermekte degerlidir. Ayrica
gastrointestinal sistemin tiimii ve batin ici diger
organlar polip varligi ve tiimoral gelisim acisindan
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Resim 2. ileoileal ve jejunojejunal invajinasyonlar

taranabilir. Hastamizin batin BT’sinde hem senkron
invajinasyon hem de kolondaki polipler gériildii. ilk
degerlendirmede obstriiksiyonun sebebinin
malignite olabilecegi stiphesi ile CEA, AFP ve CA 19-9
bakildi, ancak patolojik sonug gortlmedi.

Hastalarin acil durum disinda ince bagirsak
poliplerini teshis etmek i¢in enteroklizis yontemi (2),
intraoperatif endoskopi, ¢ift balon endoskopi ve
kapsiil endoskopi  kullanilabilir. ~ Cift  balon
endoskopiyle birlikte kapsiill endoskopi, ince
bagirsak poliplerinin teshis ve tedavisi i¢in {istiin bir
yontemdir (5). Kalin bagirsaklarin taranmasi igin
kolonoskopi uygun bir yoéntemdir, ayni zamanda
polipektomi de yapilabilir. Hastamizda ameliyattan
bir ay sonra yapilan kolonoskopide rektumda
polipler goriildii ve polipektomi yapildi. Ayrica 25
cm’lik terminal ileum incelendi, polipler goriildi,
biyopsi alind.

invajinasyon gelismis hastalarda bagirsak
rezeksiyonu gerekli olabilir. Ancak miikerrer
bagirsak rezeksiyonlar1 kisa bagirsak sendromuna
yol agabilecegi icin ileo/jejunotomi ve ya
intraoperatif endoskopi ile polipektomi oénerilir (5).
Hastamizda invajinasyon alanlarinda bagirsak duvari
0demli oldugundan ve invajinasyon alanlari
birbirinden uzak oldugu icin iki ayr1 rezeksiyon ve
anostomoz yapildi. Diger jejunal polip jejunotomi ile,
kolondaki polip kolotomi ile eksize edildi.

Hastalar hayat boyu poliplerin yol acgacagl
invajinasyon riski sebebiyle aralikli olarak kontrol
edilmeli ve endoskopide goriilen 5 mm’den biiyiik
poliplere polipektomi yapilmadir. Bdylece miikerrer
ameliyatlardan ve poliplerin sebep olacag:
komplikasyonlardan (anemi, invajinasyon, timor
gelisimi) korunmus olurlar. Takip ve tedavisi yetersiz
hastalarda invajinasyon tekrar edebilir (6).

PJS’lu hastalarda gastrointestinal poliplerde kanser
geligebilir. Ayrica diger organ kanserlerinde artis

tespit edilmistir (4). Hastamizda diger batin i¢indeki
organlarda BT’de goriilebilen malignite belirtileri ve
bagka bir organa ait malignite diisiindiirecek
sikayetleri yoktu. Patolojik incelemede poliplerde
malignite bulunamadi.

Sonug¢ olarak yetiskin invajinasyonlarinda ayirici
tanida PJS dusiiniilmeli, bagirsak rezeksiyonu yerine
polipektomi tercih edilmeli, hastalara hastalik
hakkinda bilgi verilmeli ve periyodik kontrolleri
ihmal edilmemelidir. Sundugumuz olgu, hem niiks
invajinasyon olmasi, hem hastada ayni anda birden
fazla segmentte invaginasyon olmasi1 nedeniyle
ozellikli oldugunu disiiniiyoruz. Bu olgu ayni
zamanda, hastalarin yapilan ameliyat ve islemler
hakkinda bilgilendirilmesinin gerekli oldugunu,
hastalarin sonraki tani ve tedavileri agisindan da yol
gosterici olabilecegini gdstermektedir.
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