(Curlerul medical Nr. 1 (319), 2011

MEDICAL COURIER_***_MEMIMHCKHA KyPhip —r——] [

La 71% pacienti cu BW din Republica Moldova, cu diferite 3. Harada M. Wilson disease. Med. Electron. Microsc. 2002;35:61-66.
forme clinice ale maladiei, predomina schimbari neurologice 4. Langner Cord, Denk Helmut. Wilson disease. 2004.

in ural va i de 20 d . 1 de depi 5. Thomas GR, Forbes JR, Roberts EA, et al. The Wilson disease gene: spec-
In jurul vdrste: de € ani, ceea ce este legat de depistarea trum of mutations and their consequences. Nature Genet. 1995;9:210-217.

tardiva a bolii. 6. Wilson Disease. Arch. Ophthalmol. 2001;119:1556-1557.
2. Prin cercetarea actuald a fost stabilit faptul, cd frecventa 7. Chowrinootoo GFE, Scowcroft H, Seymour CA. Caeruloplasmin isofoms
mutatiei His1069Glu la pacientii din Moldova este mai joasi in Wilson’s disease in neotates. Arch. Dis. Chils. Fetal Neotatal. 1998.

R t i din E te fi licat pri 8. 3ananosa 3®, borganos OV. KnnmHUKO-MPT aHAIN3 pasaTMIHBIX
In comparatle cu cel din Europa, ceea ce poate 1 explicat prin BapuanToB 6oesuu Konosanosa-Bunbcona. Hesponozuueckuii 6ecmnux.

faptul, ca diagnosticul clinic are anumite neajunsuri si este 2002;34(1-2):5-10.
necesara trierea mai bund a pacientilor pentru testul genetic 9. Sacard Victoria. Degenerescenta hepato-lenticulard. Tabloul clinic, struc-
si marirea numirului de mutatii, analizate prin metode de ;1)1;)216%31:13571 diagnosticul molecular-genetic. Buletin de perinatologie.

genetica moleculara.

3. La 75% dintre bolnavi cu manifestari clinice evidente
ale maladiei mutatia a fost depistatd in stare heterozigota.

4. Expresia si studierea mutatiilor transferazei ATP7B si Corresponding author
corelarea ulterioard cu formele clinice ale bolii sunt aspecte Mocanu Natalia, Researcher ) ) )
extrem de importante pentru stabilirea diagnosticului la National _CenterofHealth Reproduction and Medical Genetics

. . .. . o 82, Burebista Street

timp si elaborarea strategiilor de corectare medicamentoasi

. . ‘. ; Chisinau, MD-2062
si necesitd cercetdri ulterioare aprofundate. Republic of Moldova

Telephone: 506415

Bibliografie E-mail gmocanud@yahoo.com

1. Gow PJ, Smallwood RA, Angus PW, et al. Gut. 2000;46:415-419.

2. Harris ED. Cellular copper transport and metabolism. Ann. Rev. Nutr. Manuscript received July 08, 2010; revised manuscript
2000;20:291-310. February 04, 2011

REVIEW ARTICLES

Sindromul Peutz-Jeghers (Hipermelanocitozele epidermice sau
Lentiginoza periorificiala)
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Peutz-Jeghers syndrome (Epidermal Hipermelanocitosis or periorificial Lentiginosa)

Peutz-Jeghers syndrome (PJS) is a Hamartomatous Polyposis syndrome that is characterized by concomitant presence of gastrointestinal
polyposis and melanocytic maculele at the level of the lips, mouth and fingers. It is an autosomal dominant syndrome which appears with a ratio
0f 1:200000 births. PJS clinical diagnosis can be suspected if two or more polyps of Peutz-Jeghers type are detected in the gastrointestinal tract or
if one Peutz-Jeghers polyp is associated with the characteristic pigmentation or with case history of heredocolaterale of PJS. We present a clinical
case which creates difficulties in diagnosis, being a rarely encountered nosology. The following disease requires surveillance and monitoring in
dynamics due to the increased risk of malignant: gastric, colo-rectal, lung, pancreatic, ovarian and breast cancer.

Key words: hyperpigmentation, gastric polyposis, Peutz Jeghers syndrome, hipermelanoze.

Cunapom lMeiitya-Erepca (3nuaepmanbHbie runepmesnaHosbl unv JIeHTUrnHos nepuopuduLmanbHbIn)

Cunpnpowm Ileiitia-Erepca BKro4aeT raMapTOMaTO3HbIN MOTUIIO3, KOTOPbIi XapaKTePU3yeTCs HaIM4IyeM XKeTy04HO-KUIIeIHOTO MOTNII03a
¥ CKOI/IGHMEM MaKyJ/I MeaHOLIUTOB B 00/IACTH T'y0, CIM3UCTBHIX 000/I0UeK MOZIOCTIL PTa U Ha/lblieB. 3abo/neBaHNe epefaeTcs [0 ayTOCOMHO-
TOMMHAHTHOMY THUIIY, paCIIpOCTPaHEHHOCTh KOTOporo coctasiAeT 1:200000 popos. KmmHdeckuit AMar€o3 mpejonaraeTcs, eCay HaXoaaT
nBa wm 6onee monnmos Tuma IleiiTiia-Erepca B XKey[ouHO-KIUIIEYHOM TPAKTe, WIN eC/IM HAHHbII MOINUII aCCOLIUMPYETCS C XapaKTepHOIl
NUTMEHTAVel, UIM HaIM4MeM Hac/leCTBEHHOCTI C IaHHBIM CUMHApoMoM. OmuchbiBaeM KIMHUYECKMII Cydaii, KOTOPBIil IpefCTaBsaeT
CTIOKHOCTHY B IMarHOCTHKE, TaK KaK JaHHasA HO30JIOTHA PeIKO BcTpedaeTcs. BomesHb Hy)X/JaeTcs B HAOMIOieH!M I MOHUTOPJHTE B AMHAMMUKE,
[IPeACTaB/Iss IIOBBILIEHHBIN PYUCK /IS MATUTHU3ALNIL: PAaK XKeTyLKa, KOMIOPeKTaIbHbIX HOBOOOPAa30BaHMIIL, TeTKIX, OKETYLOIHOI SKe/le3bl,
AVYHMKA M MOJIOYHOM YKe/IEe3Bl.

KnroueBbie cioBa: TUHNEPIINMTMEHTALNA, JKETyAKa HOBOO6paSOBaHI/IH, HeI?ITL[a-Erepca CMHPOM, ITO/INIIBI.
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Introducere

Sindromul Peutz-Jeghers (SPJ) este prezentat de combina-
tia dintre leziunile pigmentate ale mucoasei bucale si polipii
gastrointestinali. Acesta se caracterizeaza prin polipoza
hamartomatoaséd gastro-intestinald si macule melanocitare
la nivelul buzelor, mucoasei bucale si degetelor. Este un sin-
drom autosomal dominant, care apare 1:200000 de nasteri.
Incidenta sindromului Peutz-Jeghers la femei si barbati este
aproximativ egald. Varsta medie la diagnosticul sindromului
este de 23 de ani la barbati si 26 de ani la femei. Numadrul,
dimensiunea si localizarea polipilor poate varia de la pacient la
pacient. Acest sindrom a fost descris initial de Peutz in 1921,
urmat apoi de Jeghers in 1941. Se asociaza cu o crestere de 15
ori ariscului de cancer, comparativ cu populatia generald; neo-
plaziile afecteaza in special tractul gastrointestinal (pancreasul
si organele cavitare), dar si aparatul reproductiv masculin si
feminin precum si plamanul. Morbiditatile asociate sindro-
mului PJ includ obstructia intestinului subtire si intususceptia,
durerea abdominald, hematochezia, anemia si prolapsul unui
polip rectal care se produc, de obicei, in a doua si a treia de-
cada de viatd. Aproximativ 50% dintre pacienti dezvolta un
cancer pand la varsta de 57 de ani. Anamneza poate releva
un istoric familial de sindrom PJ, episoade repetate de durere
abdominala sau sdngerare intestinald inexplicabila la pacientii
tineri (sub 25 de ani), neregularitati ale ciclului menstrual la
femei (prin hiperestrogenism), pubertate precoce.

Dezvoltarea ginecomastiei precede de obicei dezvoltarea neo-
plasmelor testiculare sau ginecologice. In sindromul Peutz-Jeghers
polipii pot apare oriunde in tractul digestiv; cel mai frecvent in jejun,
acompaniati de pete melaninice ale buzelor si degetelor. Pigmentarea
melanoticd izolatd mucocutanatd fird polipi gastrointestinali a fost
descrisd de asemenea datorita variabilitatii genetice a sindromului.

Polipii hamartomatosi, care apar in acest sindrom, sunt
caracterizati prin benzi de tesut muscular neted prezent in
lamina proprie. Diagnosticul clinic de SP] se poate suspecta
dacd se evidentiaza doi sau mai multi polipi de tip Peutz-
Jeghers in tractul gastro-intestinal sau daca un polip Peutz-
Jeghers se asociazd cu o pigmentare caracteristicd sau cu
antecedente heredocolaterale de SPJ [1, 3].

Clinic se observa: a) pigmentatie cutanatd: 1) macule me-
lanice de culoare maron inchis, situate la marginea mucoasei
labiale, la nivelul mucoasei bucale si digestive; 2) mai putin
frecvent macule melanice se intalnesc la nivelul tegumentului
periorbital, perinazal, auricular, perianal, vulvar; 3) maculele
melanice nu se regasesc la nastere, apar in copildrie atingdnd
un maxim de intensitate la pubertate; 4) pot degenera odatd cu
inaintarea in varstd, dar nu s-au raportat cazuri de malignizare
[1,3]; b) polipoza intestinald: simptomatologia este reprezen-
tata de dureri abdominale si invaginatie recurentd; anemie
hipocroma, melend sau rectoragii, hematemezd; localizarea
cea mai frecventa este situata la nivelul colonului [1, 4, 7].

Testarea genetica pentru SPJ

Managementul SPJ a fost imbundtatit semnificativ in
1998 prin identificarea genei implicate in aproximativ 40%-
60% dintre cazurile de SPJ (STK11/LKB1). STK11 este o
serin treonin kinazd, care se poate localiza in nucleu, rolul
sdu in reglarea functiilor este partial cunoscut. STK11 (gena
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serine/threonine kinase 11) prezintd 9 exoni, care codeaza
436 aminoacid serin treonin kinaza, ce poate fi implicata in
incetarea ciclului celular G1. Activitatea kinazica a STK11
pare a fi importanta in efectul sau supresor tumoral [1, 3].
Testarea genetica pentru SPJ se poate realiza, actualmente,
existand teste, care detecteaza mutatia STK11, aceasta fiind
singura gend identificatd in producerea SP]. Persoanele cu SP]
si rudele lor sunt candidatii cei mai potriviti pentru testarea
geneticd, utilizdndu-se teste, care evalueaza mutatiile STK11.
Analizarea mutatiilor STK11 se face de obicei prin secventia-
lizarea ADN-ului, care are o sensibilitate de aproximativ 70%
in familiile cu SPJ cunoscute pentru linkage-ul cu STK11.
Analiza ADN-ului are o sensibilitate analitica scazuta printre
indivizii cu SPJ sporadic [1, 3, 6].

Aproximativ 50% dintre pacientii cu SPJ] nu au antece-
dente familiale. La persoanele care prezintd insa un istoric
familial sugestiv, penetratia este aproape completi. In afard
de predispozitia pentru cancer colo-rectal, SPJ este asociat cu
un risc crescut pentru anumite neoplasme: cancer pancreatic,
pulmonar, uterin, gastric, cancer de san, melanoame. Dato-
ritd posibilitatii aparitiei unor cancere cu origine in diferite
tesuturi, este necesar un program de supraveghere extins.
Acest program de supraveghere este bazat pe recomandarile
din ,,St. Mark s Polyposis Registry”, care s-au elaborat pe baza
unor opinii ale expertilor in materie si nu pe baza unor dovezi,
provenite din trialuri clinice. Aceste criterii au fost reevaluate
de curand in vederea detalierii testelor specifice si specificérii
intervalelor de testare recomandate [1, 4, 7].

Monitorizarea sindromului Peutz-Jeghers include: un
examen fizic anual (cu evaluarea abdomenului, pelvisului,
sanilor, testiculelor); hemoleucograma anuald; polipectomie
endoscopica in cazul polipilor mari (> 5mm) sau polipilor
hemoragici; esofagogastroduodenoscopie, colonoscopie si
tranzit baritat cu vizualizarea intestinului subtire la fiecare 2
ani; ultrasonografie anuald - pancreas, pelvis (femei), testicule
(bérbati); mamografie (femei) la 25, 30, 35 si 38 de ani, apoi
la fiecare 2 ani pana la varsta de 50 de ani, apoi anual test
Papanicolau - la fiecare 3 ani. Complicatiile sindromului P]
la pacientii tineri sunt reprezentate in special de obstructie si
intususceptie la nivelul intestinului subtire (datorate localizarii
polipilor la acest nivel). Odata cu inaintarea in varsta, princi-
pala consecintd a sindromului PJ este aparitia cancerului (93%
risc cumulativ la varsta de 64 de ani). Localizarile principale
ale neoplaziilor, in ordinea riscului relativ, comparativ cu
populatia generald, sunt intestinul subtire, stomacul, pan-
creasul, colonul, esofagul, ovarul, plamanul, uterul, sanul si
testiculul. Alte complicatii sunt reprezentate de aderentele
si obstructiile intestinale sau de sindromul de intestin scurt,
rezultate din interventiile chirurgicale repetate. Acestea pot
fi limitate prin utilizarea metodelor endoscopice de rezectie
a polipilor intestinali. Sindromul PJ face parte din hiperme-
lanozele genetice. Hipermelanozele sunt hiperpigmentari
cutanate, rezultate prin exces de pigment melanic. Din punct
de vedere al structurii histologice hipermelanozele se impart
in epidermice si dermice, iar dupa originea pigmentului in
exces: in hipermelaninoze (cresterea activitatii melanocitelor)
si hipermelanocitoze (cresterea numérului de melanocite).
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Leziunile cutanate pot fi de culoare bruna, neagra sau albastru
inchis, in plan histologic caracterizandu-se printr-un exces
de melanina si/sau de melanocite cu sediul epidermic si/sau
dermic. [3, 9, 11]. Cel mai frecvent leziunile cutanate din
hipermelanoze debuteaza si predomind in zone pigmentate
in mod fiziologic (regiuni expuse la soare, cicatrici, pliuri).
Hipermelanozele initial circumscrise pot prezenta un caracter
difuz in evolutie, prin confluenta leziunilor (de ex.: cloasma),
devenind astfel dificil de clasificat [11]. Dupa criteriul eti-
ologic hipermelanozele se clasifica in genetice, metabolice,
endocrine, carentiale, induse de agenti fizici, toxici; infec-
tioase, tumorale, neurologice, postinflamatorii, aparute in
urma unor boli sistemice sau idiopatice. Hipermelanozele
genetice pot fi circumscrise sau generalizate (difuze). Cele
circumscrise corespund in general nevilor sau hamartoame-
lor si pot fi expresia cutanatd a unor sindroame complexe,
cum ar fi anomaliile cardiace, in timp ce hipermelanozele
difuze sunt adesea semnul unei maladii sistemice (in special
metabolice sau endocrine). In cazul leziunilor circumscrise
se evidentiazd foarte bine bordura dintre pielea sdnatoasa si
cea bolnava. Hipermelanozele difuze pot fi intalnite in cursul
unor boli sistemice si necesitd intotdeauna un bilant corect
clinicobiologic [3, 9, 11]. Principalele cauze ale hipermela-
nozelor difuze sunt: boala Adisson si alte endocrinopatii (hi-
pertiroidia, acromegalia etc.); tumorile secretante de hormon
adrenocorticotrop (ACTH) sau hormon melanocit stimulator
(MSH); hemocromatoza (hemosideroza si hipermelanoza);
porfiriile; carenta vitaminica si malabsorbtia; melanomul
metastatic; afectiunile neurologice (tumori cerebrale); alte
maladii sistemice (sclerodermii, sindromul POEMS); infectii
cronice; ciroza; insuficienta renald; eritrodermii (in cadrul
sindromului Sezary, infectiei cu HIV etc.); medicamente;
substante toxice (arsenic etc.) [5, 9].

Hipermelaninozele epidermice pot filocalizate sau difuze.
Hipermelaninozele epidermice localizate (circumscrise) pot
fi congenitale sau cu aparitie tardiva. Leziunile cutanate pot
fi unice sau multiple. Hipermelanocitozele epidermice (prin
cresterea numarului de melanocite) se numesc lentigo si sunt
macule maron inchis sau chiar negre, localizate muco-cutanat.
Cel mai frecvent leziunile de lentigo sunt izolate (fara predis-
pozitie genetica), eventual exista si forme eruptive sau segmen-
tare [8]. Alteori leziunile de lentigo se regasesc in afectiuni
numite lentiginoze (L). Aceasta cuprinde mai multe forme
clinice: L. ereditard a negrilot, L. centro-faciald neurodistroficd
Touraine, L. periorificiald Peutz-Jeghers, sindromul LEOPARD,
sindromul LAMB si xeroderma pigmentosum [2, 8, 10].

Lentiginoza periorificiala Peutz-Jeghers se transmite
autosomal dominant. Din punct de vedere clinic leziunile sunt
macule hiperpigmentare rotund-ovale, cu diametrul de 1-5 mm,
situate fie la nivel cutanat (periorificial, palmoplantar, fata dorsald
- méini si picioare), fie la nivelul mucoaselor bucald si genitald.
Leziunile cutanate, spre deosebire de cele mucoase, se amelio-
reaza dupa perioada de pubertate. Pot fi prezente pigmentatii
unghiale difuze sau in bandd. Boala se poate asocia cu polipoza
gastricd, duodenala si colonica, care degenereazd doar in 2-3%
din cazuri. Neoplasmul mamar si cel de organe genitale sunt cele
mai frecvente asocieri in rindul neoplaziilor.

Caz clinic. O pacienta in varsta de 49 de ani, internaté in
sectia hepatologie a Spitalului Clinic Republican la data de
25.03.2010, se adreseaza cu urmitoarele acuze: hiperpigmen-
tarea buzelor, hiperpigmentarea mucoasei cavitatii bucale, a
partii lateral-inferioare a limbii, hiperpigmentarea unghiilor
— policelui, degetelor I si II ale mainilor, hiperpigmentarea
pértii de sus a gingiei, xerostomie, discomfort abdominal,
prurit cutanat nemanifest, constipatii. Se considerd bolnava
din 1991, cand primar observa aparitia unei hiperpigmentri
de culoare cenusie-albéstruie in regiunea de sus a gingiei.
Din 1996 zonele de hiperpigmentare se extind pe marginea
inferioard a buzelor, unghia policelui si mucoasa cavitatii
bucale, care treptat au o tendintéd de generalizare - pe unghiile
degetelor I si II, partea lateral inferioard a limbii. In legitura
cu hiperpigmentirile enumerate solicita consultatii repetate
la specialisti din diverse domenii (oncolog, stomatolog, in-
ternist), dar fard rezultat pozitiv in vederea confirmdrii dia-
gnosticului. Starea se agraveazi din vara anului 2009. Dupa
o insolatie si bronzare la mare apare prurit cutanat, insotit
de artralgii ale articulatiilor mari, cefalee. Este examinatd la
locul de trai, investigata, depistatd hepatosplenomegalie in
absenta markerilor pentru hepatitele virale. Pentru preci-
zarea §i confirmarea diagnosticului a fost internata in sectia
hepatologie SCR.

Din antecedente: casétoritd, 2 copii. Menstruatie de la 14
ani, regulatd, durata 3-4 zile. In 1996 a suportat hemoroide-
ctomie, in 2008 - colecistectomie. Anamneza alergologica
si ereditara neagravatd. Noxe profesionale: timp de 11 ani
(1981-1992) activeaza la un magazin tehnic, fiind expusd
influentei nocive a utilajului tehnic (frigidere, televizoare,
aparate video, inclusiv sudarea).

La internarea in clinicd prezinta o stare generald satis-
facitoare. Tegumentele palide, turgor muscular pastrat.
Marginea inferioard a buzelor, unghiile - policele, indicele si
degetul IIT cu hiperpigmentare de culoare cenusie (fig. 1, 4,
5,6). In cavitatea bucald - mucoasa hiperpigmentati difuz,
de nuanté cenusie-cianotica, partea lateral-inferioara a limbii
si mucoasa superioara a gingiei la fel cu hiperpigmentare
cenusie (fig. 2, 3).

O patologie a sistemului respirator sau cardio-vascular nu
a fost depistata; TA 120/75 mm Hg, frecventa contractiilor
cardiace - 70 pe minut. Sistemul digestiv: limba umeda, cu
depuneri albicioase, amprente dentare marginal; distal si mar-
ginal, pe dreapta hiperpigmentare cenusie (fig. 2). Palparea
superficiald si profunda evidentiaza sensibilitate in epigastru
si hipocondrul drept. Dimensiunile dupd Kurlov: 14 x 10x 9
cm. Dimensiunile splinei percutor: 13 x 6 cm. Ficatul proe-
mina de sub rebord cu 4-5 cm, palpator este elastic, marginea
rotungitd, indolord la palpare, suprafata regulatd. Splina:
palpator la rebord, consistenta elastica, marginea rotungita,
indolord. Scaunul constipant, 1daté la 3-4 zile.

Din analizele clinice de laborator, mentiondm, anemie
feripriva: Hemograma: Hb - 97 g/l, er. 4,10 x 10 , indice
de, culoare - 0,7, trombocite ~ 318 x 10%/1, leucocite - 7,9 x
10, formula leucocitard neschimbata. Fer seric - 4,3 umoll
(9,0-30,4), feritina 1,8 (10-124). Analizele biochimice ale
sangelui, care reflecta principalele sindroame patologice




REVIEW ARTICLES

Fig. 1. Hiperpigmentarea mucoasei buzelor.
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Fig. 2. Hiperpigmentarea limbii.

Fig. 3. Hierpigmentarea gingiei.

hepatice: citolitic, hepatopriv, imunoinflamator si colestatic,
sunt fard schimbdri patologice. Alfa amilaza pancreatica - 77
un/1 (15-100), lipaza - 28 mmol/sl (38), ureea - 6,5 mmoll
(2,5-7,5), creatinina - 51,3 umoll (53-115), glucoza ser - 5,0
mmoll (3,5-5,5), ceruloplazmina - 33,2 umoll (15-60), Kaliu -
4,9 mmoll (3,5-5,5), Natriu - 144 mmoll (135-155), Ca - 2,01
mmol/l (2,06-2,6). Indicii metabolismului lipidic: colesterol
seric total - 6,8 mmol/l (3,6-5,2), trigliceride — 0,9 mmol/l
(0,4-2,3), B lipoproteide - 59 un. (35-55), lipoproteide cu
densitate inalta - 1,05 mmol/l (0,91-1,56), lipoproteide cu
densitate joasa - 5,57 mmoll (2,2-4,6), indexul colesterinic

al aterogeniei plasmei - 5,48. Pentru confirmarea diagnos-
ticului si excluderea patologiei virale s-au apreciat markerii
hepatitelor virale, inclusiv si alti virusi hepatotropi, acestia
tiind negativi (HBsAg, AntiHBs, AntiHBc sum, Anti HCV,
Anti HDV, Anti HSV1 IgM, Anti HSV2 Ig M, Anti CMV
IgM, Anti EBV). Diagnosticul hepatitei autoimune a fost
exclus in baza efectudrii spectrului de markeri autoimuni
(Anti ds DNA Ig G, Ac MPO ANCA, Anti AMA - M2, Anti
LKM - 1, Anti LC-1, Anti SLA/LP, Anti Cardiolipinici Ig G,
Anti Fosfolipidici Ig G). Pentru confirmarea diagnosticului
s-au apreciat markerii tumorali - alfa-fetoproteina - 2,5 (< 10
ME/ml), CA - 125 - 24,3 u/ml (0-35), CA - 19-9 - 124,8 u/ml
(0-40). Pentru excluderea componentului toxic s-a determi-
nat componenta chimica a mineralelor si metalelor grele din
serul sangvin, urind, unghii si par: in componenta chimicé a
tuturor mostrelor au fost depistate in cantitdti neinsemnate
metale grele: Fe, Cu, Zn, Cr, Ni. In cantititi mari in singe si
cantitdti neinsemnate in urind, par si unghii a fost depistat
Mn. Metale grele: mercur, staniu, stibiu, plumb, argint, taliu,
arsen, bariu, bismut, molibden, cadmiu si cobalt nu au fost
depistate. Cercetarea bacteriologica la dismicrobism intesti-
nal depisteaza bifidumbacterii 10° (N-10%), Lactobacterii 10°
(N-10%), prezenta E. coli cu fermentatie redusa 107 (N < 10°),
E. coli hemolitica 10° (N°), alte microorganisme conditionat
patogene — Enterococcus > 10® (N10°). Microbii decelati: E.
Faeceum 10%, E. coli hemolitica 10, E. coli cu fermentatie redusa
107, fiind testata sensibilitatea antibioticelor la tulpinile date:
ampiciling, amoxiclav, cefuroxim, ciprofloxacina.

MREF a cutiei toracice stabileste o osteocondroza dorsala,
spondilozd deformanta. Spondilopatie hormonala. Bronsita
cronica. Cordul normal. La efectuarea ECG - ritm sinusal,
frecventa cardiacd 80 b/min, AEC - normali. Semne indirecte
de hipertrofie ventriculard stingd. Urograma - fara schimbdri
patologice.

Cercetarea USG a organelor abdominale a constatat he-
patomegalie minimala pe contul LD (14,96 cm), ptoza renald
bilaterala. Efectuarea Doppler duplex color al sistemului
portal confirma hepatosplenomegalie nesemnificativa (ficat
- lobul drept — 119,0 mm; lobul sting 73,0 mm, splina: 128
x 53 mm), steatozd hepaticd moderatd. Semne ecografice de
pancreatitd cronicd. Parametrii dopplerografici - in limitele
normei (indice de congestie - 0,038. Raport spleno — portal
- 34%). La investigarea R-scopiei stomacului cu pasaj pe
intestinul subtire se suspecteaza prezenta polipilor gastrici,
gastroduodenita, duodenostazd. Pasaj pe intestinul subtire
normoton. La fibrogastroduodenoscopie depistim duodenita
eroziva secundard, gastrita de reflux eritematoasa, prezenta
polipilor erozati ai corpului (1,0 cm) si a antrumului gastric
(0,6 cm). Biopsia polipilor depisteazd complexe unice ale ce-
lulelor epiteliului prizmatic cu hipoplazie moderatd. H. pylori
nu s-a depistat. Efectuarea polipectomiei cu biopsie constata
polipi glandulari gastrici cu edem si infiltratie limfocitara
sporadicd a stromei. Pentru excluderea polipozei intestinale
se efectueazd irigoscopia, care stabileste dolicosigma, prezenta
sindromului intestinului iritat. Efectuarea RRS nu depisteaza o
patologie organicd. La fibrocolonoscopie se depisteaza flexuri
torsionate pronuntate de colon (indreptate cu greu in timpul
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Fig. 4, 5, 6. Hiperpigmentarea unghiilor.

examindrii), colita superficiald. Scintigrafia hepato-splenica
constata leziuni difuze ale ficatului. Pentru exluderea unei
tumori de pancreas, luand in vedere concentratia crescuta
de CA-19-9 (124,8 u/ml), se efectueaza tomografia prin RM
abdominald in regim colangio-pancreatografic, care eviden-
tiazd caile biliare principale intrahepatice si extrahepatice
permeabile, cu calibrul in limitele normalului, coledocul -
0,4 cm. Absenta vizualizirii colecistului (colecistectomie),
vizualizare vagd a ductului Wirsung in portiunea cefalicd
a pancreasului. Efectuarea TC abdominale reflecta semne
indirecte de pancreatita cronica. Colecistectomie. Absenta
formatiunilor voluminoase in organele abdomenului.

Consultatia specialstilor: Proctolog: rectocele gr. II.
Dolicosigma. Oncolog - melanoza difuza a cavititii bucale.
Ginecolog - salpingita cronicd pe stinga. Uter fibromatos.

In urma investigatiilor a fost stabilit urmatorul diagnostic
clinic:

Sindromul Peutz Jeghers. Gastrité cronici tip C. Polipoza
gastricd. Duodenitd eroziva. Anemie feripriva gr. I. Steatozd
hepaticd non alcoolica, activitate moderata. Colecistectomie,
2008. Disfunctia sfincterului Oddi, tip pancreatic. Pancreatitd
cronica recidivantd cu dereglarea functiei exocrine, acutizare.
Disbioza intestinald secundard. Dolicosigma. Rectocele, gr. IL.

Pe parcursul aflérii in stationar, pacientei i s-a efectuat
polipectomie gastrica.

S-a administrat tratament etiopatogenetic cu: Sol. Quama-
teli 20 ml i/v de 2 ori pe zi, Sol. Essentiale 10 ml i/v 1 datd pe
zi, Sol. Fosfalugel cate 1 pliculet - de 4 ori pe zi, Sol Arginina
250,0 mli/v de 2 ori pe saptamana, Sol. Hepasol neo - 500 ml
i/v de 2 ori pe saptimand, Sol. Duphalak 10 ml de 2 ori pe zi,
tab. Kreon 10000 céte 1 caps. de 3 ori pe zi, tab. Sorbifer cate
1 past., de 2 ori pe zi.

La externare pacientei i s-a recomandat o evidentd in
dinamica la gastrolog la locul de trai, evidenta in dinamica
la specialisti: ginecolog, mamolog, hepatolog (in vederea
efectudrii FGDS, USG organelor abdominale si genitale,
colonoscopiei de 1-2 ori pe an).

Atentionam asupra algoritmului de screening, deoarece in
sindromul Peutz-Jeghers se recomanda efectuarea colonoscopiei
incepand cu vérsta de 18 ani (sau mai devreme dacd simptoma-
tologia o impune), o datd la 3 ani. Se practica polipectomia, in
special cAnd polipii au dimensiuni peste 1,5 cm, iar postoperator
se recomandd colonoscopia pentru depistarea recurentelor. Se
recomanda screening periodic pentru san, cervix uterin, testicule,
ovare, tract gastrointestinal superior, pancreas [4, 6]. Acest caz

clinica fost prezentat deoarece are o incidenta foarte rara, prezintd
in plan diagnostic dificultiti si nu in ultimul rand necesitd supra-
veghere si monitorizare in dinamica in vederea riscului crescut
de malignizare: cancer gastric, colo-rectal, pulmonar, pancreatic,
ovarian si de san. Prezentarea cazului dat, are ca scop atentionarea
medicului asupra faptului, cd sindromul Peutz-Jeghers, desi este
o patologie rar intalnitd, necesitd o supraveghere in dinamica,
examinarea organelor tinta in vederea riscului crescut de cancer,
si nu in ultimul rdnd necesitatea examindrii rudelor pacientului.
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