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Anamnees

29 - aastane naine

2002 diagnoositud Peutz-Jeghersi sundroom: laagris olles
kollabeerus, hospitaliseeritud elukohajargsesse haiglasse, sealt Ule
viidud SA TUK-i Onkoloogia kliinikusse, kus diagnoositud mao
pahaloomuline kasvaja

Jaanud gastroenteroloogi jalgimisele

2011 kilastanud korduvalt hematoloogi, viibinud TUK Sisekliinikus
uuringuteks

Kaebusteks: vasimus, ohupuudustunne

Aneemia alates 2002 (mao resektsioon pahaloomulise kasvaja
tottu)

Sama sundroom ka patsiendi isal, vennal, tutrel



Objektiivne leid

Heas uldseisundis
Adekvaatne

Naol hulgaliselt pruunikaid maakuleid: poskedel,
laubal, huultel

Kopsudes hingamiskahin bilat. vesikulaarne,
sudametegevus regulaarne

Kohukatted palpeerides pehmed, resistentsust
el esine



Uuringud

Gastroskoopia
Kolonoskoopia
Balloonenteroskoopia
Kolograafia

MRT

KT




Osofagogastroduodenoskoopia 19.05.2011
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K&ib uuring ENDOBASE arvutil

viidud labi aneemia tottu
maokont vaike, anastomoos vaba
kasvajalist protsessi ei ilmestu
nahtavad sooleosad normis



Kolonoskoopia 19.05.2011

rektum, sigmasool ja kaarsool kuni pornanurgani
vabad

uuring katkestatakse valu tottu
patsient saadetakse irrigoskoopiasse



Irrigoskoopia (kolograafia kaksikkontrasteerimisega)
19.05.2011

jamesool
tavaparasest pikem ja
laiem, taitub
kontrastainega
raskustega




Irrigoskoopia (kolograafia kaksikkontrasteerimisega)
19.05.2011

caecumi piirkonnas 6,5 cm D-ga taitumisdefekt, mis vahesel maaral
patsiendi liikudes, liigub distaalsemale. Soolesisaldis? Kasvaja?

leiu tapsustamiseks soovitatud KT-uuringut



MRT uuring kohu piirkonnast 06.07.2011

kahtlus peensoole
paksenemisele ileumi
l|Opposas ja
pornaloozi piirkonnas
sooletrakti el ole
voimalik hinnata soole
ettevalmistamatuse
tottu

soovitatud KT-
uuringut




KT-uuring kohuoonest ja vaagnast 30.08.2011

jejunumis ja ileumis mitmeid soolevalendikku vOlvuvaid
lisamasse — polupoos



KT-uuring kohuoonest ja vaagnast 30.08.2011

leo-ileaalne invaginatsioon — pohjuseks voib olla pikal
jalal poluup



KT-uuring kohuoonest ja vaagnast 30.08.2011

peensoole ulatuslik sopistumine (koos selle sees oleva 3
cm D-ga poluubiga) ulenevasse kaarsoolde



KT-uuring kohuoonest ja vaagnast 30.08.2011




Kolonoskoopia 04.10.2011

rektumist ca 15 cm kaugusel
jalaga polutp D-ga ca 5 mm
(eemaldatud)

sigmasooles teine poltuup D-ga
ca 6 mm (eemaldatud)

uleneva kaarsoole keskosas
pikk peensoole invaginaat,
mille otsas on erkpunane jalata
polluup labimddduda ca 2 cm
(vOetud 2 biopsiat)

Ingvinaadi korvalt dnnestub
endoskoobiga jouda ka

Nommik,Jelena

u mbsoolde , see Vlsuaalselt Kaib uuring ENDOBASE arvuti
normiparane




Kolonoskoopia 04.10.2011

Kalb uurin




Balloonenteroskoopia 5.10.2011

peensoolest leitud mitmeid poltuupe, millest osa
eemaldatud, teistest voetud biopsiad



Balloonenteroskoopia 5.10.2011




Histoloogia

Valdavalt koigis koetukkides
on naha Peutz-Jeghers’i
polUuupidele iseloomulikud
struktuurid, kus keskosades
hargnevad silelihaskoe vaadid
ja nendel hupertroofilised
peensoole tuupi limaskesta
struktuurid.

Maliigsuse tunnused uuritavas
materjalis puuduvad.




Konsiilium 30.11.2011

Patsient suunatud gastroenteroloogi poolt uuringute jargselt
onkokirurgi vastuvotule.

Patsiendil Peutz-Jeghersi siindroom. Sellega seoses maovahk ja
2002 teostatud subtotaalne maoresektsioon. Olnud nuud
Sisekliinikus, kus eemaldatud jamesoolest ja maost-peensoolest
poluupe. Seal leitud, et on tegemist peensoole invaginatsiooniga
jamesoolde ja seal purkonnas poluup. Arvestades invaginatsiooni on
mOistlik teha operatsioon ja samal ajal kontrollida-palpeerida ule
kogu seedetrakt ning suuremad poluubid eemaldada.

KONSIILIUMI OTSUS: Operatiivne ravi, eesmargiga invaginatsioon
likvideerida, revideerida sool ning suured poluubid eemaldada.



Operatsioon 09.01.2012

Esineb kaks soole invaginaati.

Esimene on peensoolel mao juurest tuleval lingul 6-7 cm
pikkuselt ja teiseks on ileumi IGpposa invagineerunud
kaarsoolde kuni selle maksanurgani ca 12-13 cm
ulatuses.

Molemad invaginaadid lahenevad iseeneslikult - kui
Invaginaadi distaalne ots ules t0sta, siis proksimaalsem
sooleosa valgub invaginaadist valja.

Molemas kohas on pohjuseks 3-4 cm jalal poluubid.
Kokku neli poluupi jalalt ekstsideeritud.

Operatsioon ja postoperatiivhe periood kulgesid
tusistusteta.



Peutz-Jeghers’i sundroom

Harsid % hschers, 8T

Dr. Johannes Peutz, 1886-1957 Dr. Harold Jeghers, 1904-1990



Peutz-Jeghers’i sundroom

Parilik sundroom, mida iseloomustavad
soolepoluubid ja mukokutaanne pigmentatsioon.

15 x suurem risk seedetrakti-vahi tekkeks
vorreldes tavapopulatsiooniga )
Esinemissagedus: 1:25 000-300 000 sunni
kohta -3

Mehed : Naised 1:1 ¢

Diagnoositakse enamasti lapse - vOi varajase
taiskasvanueas



Sumptomid

Mukokutaanne pigmentatsioon
Kohuvalu

Veri valjaheites

Vasimus (aneemia)
Kaalulangus



Diagnoosimine

3 histoloogiliselt
toestatud PJS
poluupi (3)
Positiivhe
perekonna-
anamnees jaioi

Mukokutaanne
pigmentatsioon




Geneetika

Autosoom-dominante
(mittetaielik) avaldumine

O ®
66-94%-il seriin/treoniin CZ| |?’
kinaas 11 tuumor- t
supressor geeni - -

mutatsioon (2,3)

19p13.3 (1,2)

Voimalikud ka b b b b B b B b
spontaansed

mutatsioonid (1/3-1/2) )

Negatiivne geeni—anal[]i]s Normal Normal Affected Affected

el valista haigust (3)



Mukokutaanne pigmentatsioon

Esineb 95% juhtudest

lImnevad enamasti
umbes 5 aasta vanuselt
(3)

Huultel, suu umbruses,
limaskestal, siimade
umbruses, sormedel,
varvastel.

Olemuselt hamartoomid
Ei maligniseeru (1)
Nahal olevad laigud
kaovad enamasti parast

puberteeti, limaskestal
olevad jaavad (2)




Poluubid

Samuti hamartoomid

Enamasti peensooles aga
voivad olla igal pool suust
kuni rektumini

Suurus varieerub

Pohjustavad
invaginatsioone (50%
patsientidel) (3)
Voivad haavanduda

Enamasti ei malingiseeru
(1)




Sundroomiga kaasnevad sageli

Invaginatsioon -> sooleobstruktsioon

Gastrointestinaalsed adenokartsinoomid (magu,
duodeenum, jamesool)

Ekstraintestinaalsed kasvajad (pankreas, rinnad,
reproduktiivorganid)



PJS-le voivad viidata ka:

Rektumi prolaps
Ebaregulaarne menstruatsioonitsukkel

Gunekomastia meestel

Enneaegne puberteet
Taandunud mukokutaanne pigmentatsioon

Meleena voOi rektumi verejooks
Veriokse



Laboratoorsed uuringud

Kliiniline veri + valem
Raua — markerid
Peitveri valjaheites
CEA

CA 19-9

CA 125

Geeniuuring (negatiivne tulemus ei valista
haigust)



Visualiseerivad uuringud

Kapsel — endoskoopia
MRT

KT suukaudse
kontrastainega

Kolonoskoopia
Gastroskoopia

Labivalgustus-uuringud
kontrastainega

UH

Leid: poluubid,
Invaginatsioon



Diferentsiaaldiagnoos

Juveniilne polupoos (poluubid ei sisalda
silelihaskudet)

Cowden'’i tobi (pollubid jamesoole
rektosigmoidaalosas, AD)
Cronkhite-Canada sindroom (patsientide
keskmine vanus 60 a., ei ole parilik)

Addisson’i tobi (1)



Histoloogia

Selgelt eristatav teistest
poluupidest
Silelihasrakkude
huperplaasia

Epiteeli-saarekesed
silelihaskihi sees (2)
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Kirurgiline ravi

Vajalik invaginatsioonide lahendamiseks ja
polutpide eemaldamiseks

Laparotoomia, sooleresektsioon
VOib viia luhikese soole sundroomini ¢

Kasutatakse ka intraoperatiivset endoskoopiat (2



Peutz-Jeghersi sundroomi kulg
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Familiar Cancer Syndromes — DL Koik kasvaja-
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Vanus



Jalgimine

Peensoole — uuring — iga 2 aasta tagant

Gastroskoopia ja kolonoskoopia - iga 2 aasta
tagant

KT ja/voi MRT kohust — igal aastal

Vaagna UH (naistel), testiste UH (meestel) — igal
aastal

Mammograafia alates 25ndast eluaastast - igal
aastal

PAP-test — igal aastal ¢



Tanan!
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