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,o Das Peutz-Jeghers-Syndrom
. L .G, PALME und Cur. voN WoLry DN !
£ ~ Medizinizche Klinik und Poliklinik im Klinikum Steglitz der Freien Universitat Berlin -

Die cigentiimiliche Kombination einer Polyposis

,des Gastrointestinaltraktes it einer perioralen Mela-

nin-Pigmentation wurde erstmals 1021 von Peutz be-
schricben und spiter von Jeghers, McKusick und
Katz unter Hinzufiigung eigener Fille eingchend

“studiert. Obwohl dieses Syndrom refativ selten vor-
- kommt, ist seine Kenntnis fiir die Praxis und Klinik

deshalb von Bedeutung, weil das Leitsymptom der
Anomalie, die perioralen Pigmentflecken, so charak-
teristisch und so augenfillig zugleich ist, daB es dem
Kundigen die Diagnose suf den epston Blick erlaubt.
Der diagnostische Wert dieses Leitsymptoms wird

noch unterstrichen, wenn man sich vergegenwirtigt,

welche Schwierigkeiten andercrseits die klinische und
rontgenologische Erkennung der intestinalen Polyposis
bereitet. Dieser Umstand hat uns veranla8t an Hand
eines ecigenen Falles erneut die Aufmerksamkeit auf

+ dieses interessante Syndrom zu lenken.

" zen im rechten Mittelbauoch auf, die schon seit .J.
+ ca. 2 Btd nach den Mahlzeiton, suftristen. :

“kenha

Eigene Beobachtung
Der 35jihrige Pationt M. St. (T-Nr. 83 11 1} 83 1) suchic
am 21. 3. 69 die Medizinische Poliklinik wegen heftigor Schmer-
n, meist

Anamnese

1952 ?/,.Resektion des Magens in einem auswirtigen Kran-
us wegen cines Polypen. :

1953 (Juni} in einem anderen Krankenhsus Dinndacm-
teilreseltiop (ca. 40--30 em oral dor Heouhealklappe) wegen
Invaginationinfolge zweicr walnuByroBer Sehleimhantypolypen.

Die histologinche Untersuchyng (Doz. Dr. meil. J. Buchaly)

" der %& ergab den “Befund von fibroepithelialen Papil-

lome & earcinomatise Umwandlung,

*y ingnoee anie gperationem: Akute Appendicitis.
1953 (Juli) Relaparotomie fvegen beginnendem lous durch
Abknickling des Darmes, 4 '

1989 (Februar) stationiffer:-Aufinthalt in cinem weiteren
Krankenhnus wopen starkel abidominellim wrden, die
wla Verwachsungahowchweritty gedoutet. wardon, | nachdom
R.u'iutgfmﬁiulomu-.llungrm den Magons und Dinndnrins sowie
o

ergeben hattoen,

Befunde

Reduzierter AZ. Zahlreiche dunkelbraune, his 4 mm grofle
Flecke perioral, enoral, perinasal und periorbital und an den
Beugeseiten der Finger, welche bereits such ohne gonauere
Kenninis der Anamnese cine Anhiebsdiagnose pgestatteton
(5. Abb. I und 2)." ITn diesem Zusammenhang sei erwiihnt, daB
eins von vier Kindern des Paticnten eine groBfleckige, aller-
dings streng auf den enoralen Rereich beschriinkte Pigmen-
tierung anfweist. ‘ :

Auffillige Druckdolens des rechien Mittelbauches. Links
supraclavicaldr cimvkirschgroBer Lymphiinoten, welcher. ex-

- stirpiert wird. Histologisch handelt es sich um eine Metastase

eines grofzalligen undifferenzierten Carcimoms ( Pathologisches
institut im Klinikum Steglitz der FU Berlin, Direktor: Prof.

- Masshoff).

. Ra-Aufnphmen des Rostmageus, erginzt durch Gastro-
kot oir Cholecyst-Cholangiogranm, cin L.v.-Pyelogramm

rtlonblusengangaystems keinen pathologischen Befund

und ein Colon-Kontrasteinlauf :e'rgaben keinen Hinﬁe’éé."a'uf
einen Primértumor, ' i

Leberszintigramm ohne Bpeiehoﬁa!el@t[ — Dis_ Dnn- h

dermpassage 148t den vagen Verdacht suf einen walnuB-
groBen Polypen im oberen Jejunum suss n. .
* Auf Berlenaufrishmen dos Thorax erkennt man ‘multiple
ncharf von der Umgebung abgesetzte und eckig konturiert,
Fleckschatten ohne Kalkeinlagerungen, welohe - insl :

auf den Schichtaufnahmen -— feine fibrotische - Auslinfer
zeigen.
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Abb. 1. Zahlreiche kisine Melaninflecke perioral sowic
periorhital li.
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Abb. 2. Vereinzelte groBere Melartiflecke

“der Finger -

Gegenitber den an anderer Stelle angefertigten Vorauf-

nahmen vom Mirz 1968 keine sichere Progredienz. 1

Verdacht auf Lungenmetastasen, wobei differential- iagno-
stisch iltere spositische Verinderungen diskutiert werden
miissen, : .

Die Lymphographie der iliactlen und parasortalen Lymph-
knoten ergibt keinen Anhalt fiir weitere Lymphknoten:
metastasen. T e : "
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Einloitung einer cytostatischen Therapie z‘nit:.‘é'inem'quJﬂ- -
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einer leichten Hypoproteinimie, Serumlabilititsproben, alka-
lische Phosphatase, Transaminasen, Elektrolyte, Harnshure,

Harnstoff und Kreatinin, CGerinnungawerte, Blutbild und
Harnstatus withrend der ganzen Beobachtungszeit (bis Sep-
tember 1969) normal. Der Patient leidet noch unter krampf-
artigen, nicht gennn lokalisierten, abdominalen Beachwerdon,
wulche entweder anf rontgenologisch nicht sicher nachweis-
bare PPalypen oder Adhisionen nach mehrfachen Laparotomion
ruriickgefihrt werden kiénnten.

Diskussiorn

Wie aus der Literatur hervorgeht (Consigglio et al,,
Bailey), wird das Teutz-Jeghers-Syndrom (P.-J.-8.)
trotz der Augenfilligkeit der ungewohnlichen Pigmen-
tation hiufig erst durch.das Auftreten von Kompli-
kationen der intestinalen Polyposis wie Invagination,
Blutung oder Obstruktion mit Ileus erkannt. Auch in
unserem Fall, bei dem das Vollbild des P.-3.-58. vor-
liegt, wurde selbst nach mehrfachen chirurgischen
Interventionen wegen Komplikationen ciner gastro.
intestinalen Polyposis die Diagnose nicht. gestellt.

Die Lokalisation der Pigmentierung war in unsercm

"Fall nicht nur auf die hierfiir typischen Regionen im

Gesicht beschrinkt, sondern fand sich auch im Be-
reich der Beugeseite der Finger beider Hinde. Diese
Lokalisation ist ungewohnlich, da nach Jeghers,
Klostermann und O’Brien die Pigmentflecken, wenn
sie schon an den Handen auftreten, streng auf die
Streckseite ‘'der Finger beschrinkt sein sollen. 8o
charakterigtisch die Pigmenticrung fiir das P.-J.-8. ist,

mub sie differentisldiagnostisch in den Fillen, wo sie

wie bei dem Kind unseres Patienten nur auf die Mund-
schieimhaut beschrinkt ist, gegen einen Morbus Addi-
son abgegrenzt werden, zumal auch bei diesem ab-
dominelle Symptome auftreten konnen.

Das dritte Charakteristikum des P.-J.-8. ist das
gechéufte familiire Auftreten der Anomalie. Zwar ist
der Erbgang hierfiir bisher nicht so eindeuntig geklirt
wie fiir die familidre Polyposis des Colons; es diirfte
sich jedoch mit groBer Wahracheinlichkeit beim P.-J.-8.
um eine erbliche Krankheit handeln, wofiir auch unser
Fall spricht.

Ein wesentlicher und noch sehr umstrittener Punkt
ist die Frage nach der Moglichkeit der malignen Ent-
artung der Polypen beim P..J.-8. In der Literatur
iiberwiegt die Meinung, daB cine maligne Entartung

" der Polypen beim P.-J.-8. kaum zu befiirchten ist, und

von einigen Autoren wird diese Moglichkeit sogar aus-
geschlossen (Laumonier). Andererseits gibt Bailey auf
Grund einer Analysc von 67 TPaticnten aus der Litera-
tur die maligne Entartung mit einer laufigkeit von
nahezu 24% an. Aber auch andere Autoren (Berko-
witz et al.; Manegold et al.} haben eine maligne Fnt-
ertung von Diinndarmpolypen bzw, das Vorkommen
von Carcinomen anderer drikiger Organe wie Mamma-
carcinome bei diesem Syndrom berichtet. Letztlich ist

es bei unserem Fall noch nicht geklart, ob die Lymph-.
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knotenmetastase von einem maligne entarteten Poly-
pen oder einem anderen Primér-Tnmor stammdt,
Immerhin ist bei der relativ geringen Zahl der ins-
gesamt in der Litersatur verzeichneten Fille (ea. 200}
die relativ hohe Quote lokaler maligrier Entartung
auffillig, wenn auch Vernmetostasen oder Zweit-
carcinome innerhalb dieses Syndroms zu den Selten-
heiten gehoren. Dieser Umstand ist um so bemerkens-
werter,. wenn man beriicksichtigt, daB es sich, wie
auch in unserem Fall, meist um Patienten in relativ
jugendlichem Alter Liandelt. Wir sind deshalb der An- -
sicht, daB fiir die Polyposis beim P.-J.-8. das gleiche
gilt, was K. H. Bauer aligemein fiir gutartige polypose
Geschwiilste postuliert, ndmlich daB sie eine fakuitative
Pricancerose darstellen. Unter diesemn Aspekt wiirden
allerdings fiir den behandelnden Arzt klare prophylak-
tische Konsequenzen resultieren, und zwar éine még-
lichst vollstindige Beseitigung. der nachgewiesenen
Polypen bei dem. Patienten und seinen Angehdrigen.
Dadurch kénnte dber die Erkennung eines inter-
ensanteni klinischen Syndroms hinsus vielleicht -ein
Beitrag zur allgemeinen Carcinomprophylaxe geléistet

“yrerden.
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