Kihivasok Peutz-Jeghers-szindromaban szenvedo bete
ellatasa soran
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Peutz-Jeghers szindréma

Bevezetes

A Peutz-Jeghers szindroma (PJS) egy ritka, gasztrointesztinalis traktust erinto
orokletes megbetegedes, amely prediszpoziciot jelent egyes malignus daganatok
kialakulasara. 50%-ban autoszomalis dominans modon (STK11/LKB1 gén),
masrészt pedig de novo mutaciokent jon letre. A tapcsatorna barmely részén
kialakulo polyposus elvaltozasok - amelyek altalaban 30-40 éves kor koril jelennek
meg -vagy rosszindulatu tumorok (colorectalis, pancreaticus daganatok, meh-,

emlo-,tlido-,petefeszek-, hererak stb.) miatt komplex egyuttmikodest igényel a

gasztroenterologiai, a sebészeti, az onkologiai ellatasa, tovabba a taplalasterapia
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— 47 éves ferfibeteg kivizsgalasara vashianyos anaemia miatt kerilt sor, eloszor colitis ulcerosa iranyaban obszervaltak,
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igy Salazopyrin terapiaban reszesitettek. 1999-ben colonoscopia soran polypoid elvaltozasokat fedeztek fel a colonban,

amelyeknek egy részéet eltavolitottak, ennek kapcsan meriilt fel a juvenilis polyposis lehetosege. A PJS diagnozisat
szovettan alapjan igazoltak. Kesobbi gastroscopiak soran hisztologiai mintavetellel bizonyitottak a hamartomatosus
polypok jelenlétét a gyomorban, a colonoscopiak soran pedig high grade dysplasias eltérést a rectosigmoidealis
atmenetben. Utobbi miatt 2023-ban subtotalis colectomia tortent, ileorectalis anasztomozis képzesevel a beteg

kéréset figyelembe véve, a distalis rectum polyp mentesitése nyoman.

A mutétet kovetoen visszaterd hanyas, fogyas, per os taplalkozasi nehezitettség jelentkezett, illetve egyre gyakrabban
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ﬂ szorult transzfuziora. Kontroll gastroscopia soran multiplex, nagymeéretl, kaszkadszerl polypusokat eszleltink a
gyomorban, amelyek egészen a cardiatol a pylorusig terjedtek, tovabba endoszkoposan el nem tavolithato, lument
szinte teljes kitolto térfoglalast jelentettek. Kapszulas endoscopia alatt innen észleltiink aktiv verzest, ugyanakkor a
vekonybelben eltavolitast igenylo eltéres nem igazolodott.

Kifejezett anasarca, parenteralis taplalas ellenére sem javulo hypalbuminaemia hatterében nemcsak per os taplalasi

nehezitettseg merllt fel etiologiai tényezoként, hanem proteinveszto gastropathia lehetoséege is. e
2024-ben hasi exploracio soran, kronikusan tagult gyomrot észleltek, benne jol tapinthato polypoid elvaltozasokkal,
illetve a gyomorkimeneti akadaly hatterében pancreas annulare-t is azonositottak. A felsorolt okok miatt
oesophago-jejunostomia keépzéssel total gastrectomiat hajtottak végre, emellett a pancreasfej resectioja is
megtortent.

A szovettan nem mutatott ki malignus elvaltozast.
A mutét ota dietetikus felligyelete alatt folytatott dieta nyoman sulygyarapodasa elérte a 10 kg-ot, testosszetetel

mérese alapjan izomtomeg novekedese megfeleld, laborleletben a hypalbuminaemia megszint, regularisan szlro

vizsgalatokon vesz részt. PillCam®SB3

@ Esetiink érdekességét az jelenti, hogy a polyp terhelés a gyomorban volt a legkifejezettebb, gyomorkimeneti Videokapszulas endoszkopia

felvételei
obstrukciot illetve fehérjeveszto gastropathiat okozva. A mellékleletként talalt pancreas annulare szintén szerepet

jatszhatott a gyomoriiriilési zavar fokozodasaban.

Kovetkezteteés

A PJS komplex egylttmuikodést igenyel, az
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rendszeres szlrovizsgalatok segitik azért, hogy

idoben felismerjik a malignus elvaltozasokat.
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