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Peutz Jeghers sendromlu 13 yasinda hastada overde musinoz borderline
tumor ve gastrointestinal hamartomatoz polipler
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GIRIS

Peutz Jeghers Sendromu (PJS) nadir gorllen otozomal dominant kalitilan bir hastaliktir. Sikhiginin
1/50000-200000 oldugu tahmin edilmektedir. Hastaliga yol agan serin treonin kinazi kodlayan
STK11/LKB1 genindeki mutasyon intestinal ve ekstraintestinal malignitelere egilim olusturmaktadir. Bu
mutasyon familyal olgularin %60, sporadik olgularin %50’sinde bulunur. Klinik mukokutandz
pigmentasyon, gastrointestinal hamartomat6éz polipler, artmis malignite (gastrointestinal, jinekolojik,
pankreas, akciger, meme vb.) riski ile karakterizedir. Bu calismada tekrarlayan intestinal hamartomatoz
polipleri ve overde unilateral misin6éz borderline timaora olan bir olgu sunulmustur.

OLGU

Olgumuz 6 yasinda PJS tanisi koyulan 13 yasinda bir kiz hastadir. Hastanin yaklasik 1 aydir aralikh
yaygin karin agnsi, abdominal distansiyon ve sag abdominopelvik kitle sikayeti mevcuttur.
Goruntilemede 10,5x9 cm boyutlarinda ovaryan kitle ve ileokolik bdlgede 10 cm’lik bir segmentte
invajinasyon izlenen hastaya sag salpingooferektomi ve ileal polipektomi operasyonu uygulanmistir.
Overde makroskobik olarak muUsindz sivi iceren multiloklle kistik lezyon dikkati ¢cekmistir. Mikroskobik
incelemede musindz borderline timor oldugu goérdlmuUstir. Ayrica ileumdan génderilen polip de
makroskobik olarak en blyigd 2.3 cm capta fragmanlardan olusan Peutz-Jeghers polibidir. Operasyon
Oncesi ylksek olan CA-125 ve CA 72-4 degerleri operasyon sonrasi belirgin dlisis gostermistir.

SONUC

PJS cesitli maligniteler acisindan artmis risk tasiyan bir hastaliktir. PJS tanili hastalarda erken tani ve
dizenli takip ¢ok 6nemlidir. Malign gastrointestinal timorler en sik kalin bagirsakta gérilmekte olup
bunu mide, ince bagirsak, duodenum ve pankreas takip etmektedir. Diger organlarda ise en sik uterin
servikste gorilmekte olup over ve akciger timorleri onu takip etmektedir. PJS'da literatirde over
timorlerinden en sik seks kord stromal timaérlerin gorildigua bildirilmektedir. Misindz borderline timor
daha nadir gorildigu icin olgumuz literatlr esliginde sunulmustur.
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