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FAMILIAL OLMASI MUHTEMEL BAZI OZELLiKLER GOSTEREN
KOLON ve OZOFAGUSTA JUVENIL POLYPOSIS

Ugur Kandilci* Hamdi Aktan*3* Haluk Onatk#* Tillin Yilmaz###*

Juvenil polyposis, Castro ve Knox (1955) tarafindan tanimlandiktan sonra
juvenil kolon polyposis’i Roth (1963) ve McColl (1964) tarafindan ayn bir an-
tite olarak tarif edilmistir (4,6). Juvenil polyposis, adenomatoz poliplerden farkh
olarak malign potansiyeli olmiyan, cogu kez kolonda, ince barsak ve mide de
yerlesebilen, selliiler stroma, dilate glandlarla karekterize, familial olmast muhte-:
mel bazi konjenital anomalilerle birlikte olabilen bir gastrointestinal polyposis tii-
riidiir (5,6). Adenomatoz polipler 1/24000 dogumda gdriildiikleri halde juvenil
polipler ¢cok daha nadirdir (1).

Sacchatello tarafindan juvenil polyposis’in ii¢ ayr1 tipi oldugu kabul edilmis-
tir (7,8). 1 — Inflantlarda gdriilen juvenil polyposis. 2 — Juvenil polyposis coli.
3 — Generalize juvenil gastrointestinal polyposis. Bu ii¢ tipte de polipler kolon-
da ayrica ince barsak ve mide de bulunabilmektedir. Ozofagusta yerlesme her iig
tipte de tarif edilmemistir. Inflantlarda goriilen tip’in bir 6zellifide hastalarda kon-
jenital anomalilere ve malformasyonlara sik rastlanmasidir (5,7,9).

Asajida sunulacak vak'a, 6zofagusta da poliplerin ve bazi ilging yandag has-
taliklarin birlikte olusu ile daha once bildirilen juvenil polyposis vak'alarn-
dan ayricalik gostermekte oldugundan yayinlanmaya defer buunmustur.

Vak’a : S.S. 14 yasinda, Silifke dofum]u erkek hasta. Baslica sikayeti 3 yil-
dir devam eden rektal kanama, makadin ve beraberinde bir kitlenin disart ¢ik-
masi, sik defekasyon ihtiyaci idi. Iki y1l 6nce kanamay: durdurmak igin rektuma
ait bir operasyon gecirmis. Alti aydan beri yiiz ve ayaklarinda siskinlik oluyor-
mus. Hasta 26 kg. agirhiinda 136 sm. boyunda soluk yasindan kiigiik gdriiniimlii
idi. Yiiz ve ayak bileklerinde ddem ve solda cryptorchismus saptandi. Hb 8g.,
Htc % 32 idi. Giinliik idrar miktar1 1500-1700 ml, dansitesi 1002, osmolaritesi
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90 mOs/ke idi ve bu degerler 1.m. postoutrin ile ve 24 saatlik susuzluk testi ile
degismiyordu. Idrarda litrede 0.4 g. protein vardi. Aminoaciduria yoktu. Aclik kan
sekeri 100mg/dl, 50 g glikoz ile yapilan oral glkioz tolerans testinde latent dia-
betes mellitus bulgusu mevcuttu. Urc, kreatinin, kreatin-kiirens normaldi. Total
protein 3.9 g albumin 2.9 g, globulin 1 g/dl bulundu. Protein elektroforezinde
albumin % 37.4, alfa-1 % 7.2, alfa-2 % 15.7, beta % 19.7, gamma % 20 idi.
IgA 268 mg/dl, IgM 103 mg/di, 1gG 1020 mg/dl bulundu. Serum demiri % 76
mcg, serum bakirt % 80 mce, serum ¢inkosu % 70 meg idi. Rektoskopide cok
sayrda ve tiim distal barsag kaphiyan 5-15 mm capinda pelipler goriildii. Birkag:
cikartilarak patolojik incelemesi yapildi. Juvenil polip oldugu tesbit edildi. Ozofa-
goskopide, ozofagus 1/3 alt ucunda 2 adet 6 mm kadar ¢apmda kolonlardaki po-
liplere benzer sekilde polipier goriildii. Bu polipler iizerinden alinan biyopsiler-
den bunlarm da juvenil polip oldugu tesbit edildi. Gastroskopi normal bulundu.
Ozofagus grafisinde, 6zofagus 1/3 alt kismunda yuvarlak, kenarlar muntazam 2
adet dolma defekti meveut (Resim - 1). Mide-duodenum ve ince barsak grafileri
normaldi. Kolon grafisinde distal bsliimde daha fazla olmak iizere biitiin kolonu
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Resim - 1 : Ozofagusta polipler
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tutan multipl polipler goriildii (Resim - 2,3). TVP’de iireterler genig ve kivrmmli,
mesane ¢ok dilate ve muhtemelen cok biiyiik bir divertikiil goriililyordu. Aile ta-
ramasi : Baba 40 yaginda ve saghikhi idi. 35 yasindaki ancede rektumda soliter
juvenil poiip bulundu ve alindi. Kolon grafisi normaldi. Ailenin 7 cocugu dog-
mus, 4'li yastyor. Yastyanlardan biri burada sunulan olgudur (Probant), Cocuk-
lardan diger iigli saghkli idi ve rektoskopileri de normaldi. Olen 3 cocuktan ilki
zor dogum]a ilgili olarak ilk 24 saatte Olmiis. Tkinci cocukta sik sik rektal kana-
ma olur ve makad disari dogru cikarmus. Cocufun eli ve ayaklar sisermis. Bu
nedenle iki yil perhiz yaptirtimis. Bébrek hastasi oldugus dylenmis. SSK Mersin
Hastanesinde 25 giin yatmis (Takdim edilen hastaya benzer tablo). Ure sonucu
1976'da 8 yasinda olmiis. Olen son iigiincii gocuk atesli bir hastahktan 3 aylhk-
ken 6lmiis. Aile agact Sekil - 1’de gdsterilmistir.

Hastanin genel durumu destek tedavisi ve transfiizyonlarla diizeltilmeye ¢a-,
lisildi. Kanamay: &nleyebilmek igin rektumdaki poliplerden pek cogu ozellikle
prolabe olanlar koterize edildi. Ancak kan kaybi ve hipoproteinemi &nlenemedi.

Resim - 2 : Rektumda multip] polyposis
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Rsi - 3 : Kolonda multipl polyposis
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Flebit gelisti. Bu tedbirlerin yetersiz oldugu izlendikten sonra cerrahi girisime ka
rar verildi. Sol hemikolektomi, perineal rezeksiyon, kolektomi yapildi. Ameliyat
neticesi gikarilan piyes Resim - 4 ve Resim - 5’de gbsterilmistir. Ancak hastanin
genel durumunda gene diizelme saglanamadi. Kendisinin ve ailesinin arzusu {ize-
rine genel durumu bozulmus olarak taburcu edildi. Daha sonra bilgi alinamadi.

Resim - 4 : anarllansol kolonda multipl polipler
] SR

Resim - 5 : Gikarilan sol kolonda multipl polipler
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TARTISMA

McColl ve arkadaglar: St Mark’s Hostipal'da (1964) tekrar gozden gegirdik-
leri 131 kolon polyposis’li vak’anin 120’sinde poliplerin adenomatSz polip ka-
rakterinde, nadiren villoz papilloma, geri kalan 11’inde poliplerin juvenil polip
oldugunu gormiislerdir (4). Bu vak’alarda heredite ile iligkiye ait kayit yoktur.
Juveni]l polyposis’in herediter olmadig: gencllikle kabul edilmekle beraber, here-
diter generalize juvenil gastrointestinal polyposis tarif edilmistir (7). 1970’de he-
rediter generalize juvenil gastrointestinal polyposis’li iic generasyon takip edilmis
4 vak’a bildirilmistir (8). Smilow ve arkadaslan da herediter karekter gosteren
3 vak'a bildirmislerdir (2). Bizim vak’amizin da 8 yasinda len kardesinde rek-
tal kanama ve makadmn disar1 ¢ikmasi gibi sunulan vak’aya benzer klinik tablo-
nun bulunmas ayrica annede bulunan juvenil polip, hastalign herediter karckter
tasidigini diislindiirmektedir. Vak’amizda klinik tabloda 6n planda bulunan rek-
tal kanama ve rektumdan poliplerin prolabe olmas: bildirilen diger serilerde de
6nemli bulgu olarak gosterilmektedir. McColl'un 11 vak’asinmn 9'unda rektal ka-
nama 6n planda bulunmus, bunlarin 8'inde poliplerin prolapsus’u gdzlenmistir (4).
Roth ve arkadaslarimin juvenil polyposisli 158 kisilik serisinde de gocuk hasta-
larin % 82’sinde rektal nanama, % 29’unda anal kitle prolapsusu oldugu tesbit
edilmistir (6). Bizim vak’amizda da rektal kanama ve anal Kitle, polip prolapsusu
en Onemli Klinik bulgular: olusturuyordu.

Poliplerin yerlesme yerleri icerisinde kolonlardan baska ince barsak ve mide
bildirilmistir (4,6,9). Ozofagus’a ait yerlesme tarif edilmemistir. Vak’amizin yan-
das hastaliklar nedeniyle ortaya ¢ikan diger ayricaliklar: yaninda, en Snemli zel-
ligi juvenil poliplerin zofagusta da yerlesmis olmasidir. Literatiir de generalize
gastrointestinal juvenil polyposis dahil diger juvenil polyposis vak’alarinda dahi;
dzofagusta poliplerin bulunduguna dair nesriyata rasliyamadik. Juvenil polyposisli
hastalarda konjenital anomalilere ve malformasyonlara sik raslanmaktadir. Krip-
torsizm, 6 parmak, biiyiik kafa, amyotonia congenita, umblical fecal fistula, ge-
lisme gerili§i, barsaklarda malrotasyon, hydrocephalus, mesenteric lymphangioma,
akut porphyria, subhepatic caecum, konjenital kalp hastaliklar: bildirilmigtir. Vak”
amizda kriptorsizm, gelisme gerilifi, latent diabetes mellitiis ve nefrojen diabetes
insipitus mevcuttu. Ureter ve mesanedeki genisleme diabetes insipitus da da go-
riilebilecegi igin buna bagli bir gelisme olarak deZerlendirilebilir (3). Kriptorgizm
ve gelisme geriligi bildirilen difer juvenil polyposis’li hastalarda nefrojen diabe-
tes insipitiis ve latant diabetes mellitiis’tin bildirildiine dair bilgiye de rashya-
madik. Vak’amiz bu yonleriyle daha once tarif edilmemis bir hastalik/sendrom
olabilir.
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OZET

Nadir raslanan bir generalize juvenil gastrointestinal polyposis vak'ast fak-
dim edildi ve literatiir gozden gegirildi. Ozofagusta da juvenil polyposis'i olan bu
14 yagindaki erkek hastada generalize gastrointestinal juvenil polyposis ile birlik-
te diabetes insipitus ve latent diabetes mellitiis de vardi. Onde gelen klinik semp-
tomlar1 kronik rektal kanama, rektal prolapsus, siddetli anemi, hipoproteinemi ve
gelisme geriligi idi. Ailede {i¢ Kisinin saglikl1 ve sihhatli oldugu anlasildi. Sekiz ya-
sinda Slen bir erkek kardeste sunulan vak’aya benzer klinik bulgular mevcutmus.
Erken infant dénemde len diger iki kardesde benzer klinik durum yokmug. Anne
(35) juvenil rektal polip’li, baba (40) sag ve sihhatli idi.

Vak’aya destekleyici tedavi, kan transfiizyonlar, tekrar edilen polip ¢tkarma
ve koteterizasyonlar: kan kaybimni kontrol altina alamamis ve abdominoperineal,
rezeksiyonla birlikte distal kolektomi yapilmustir. Ancak klinik iyilesme temin edi-
lememistir. : \

Vak’a, muhtemelen familial olan 6zofagus polipleri, diabetes insipitiis ve di-
abetes mellitiis ile birlikte daha evvel tarif edilmemis bir juvenil kolon poyposis’i-
dir.

SUMMARY

«Juvenile polyposis of the colon and oesophagus with familial predisposition»

In this paper, a unique case of generalized juvenil gastrointestinal polyposis
is presented, and medical literature pertinent to this topic is reviewed. In this 14-
year-old male, generalized gastrointestinal juvenile polyposis was associated with,
multiple juvenile polyposis of oesophagus, diabetes insipidus and latent diabetes
mellitus. Rectal prolapsus, chronic recurrent rectal bleeding, severe anemia, hypop-
roteinemia and growth retardation were presenting symptoms. Family history re-
vealed three siblings, living and well. One brohter had died at the age of eight
with a clinical picture similar to the presented case. Two other children died in the-
ire early infancy with unrelated conditions. Mother (35) had juvenil rectal polyp,
father (40) was living and well.

Since medical treatment consisting supportive measures, blood transfusions
and repeated cotorisations and removal of rectal polyps were unable to control
blood loss and its results, distal colectomy with abdomino-perineal resection was
performed, without apparent clinical improvement.

In this case association of oesophageal polyps, diabetes insipidus and diabe-
tes mellitus with juvenile colonic polyposis, and suggestive familial history were
distinguishing features which makes the patient unique in these respects.
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