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Klinikai diagnézis:

e 2 vagy tébb szdvettanilag igazolt PJS polyp

e barmennyi PJS polyp és kozeli rokonnal PJS

e jellegzetes mucocutan pigmentacio és kdzeli rokonnal PJS
e barmennyi PJS és jellegzetes mucocutan pigmentacio

Az autoszomalis dominansan o6roklédé mutacié az STK11 (LKB1) génben a betegek

94%-ban megtalalhatd, de ennek hianyaban klinikai diagndzis esetén is gondozni kell az

érintettet, sét az elséfoku rokonait is!

Fontos feladataink:

1.

Fokozott kockazatu és tinetmentes gyermeknél genetikai vizsgalat 3 éves kortdl ajanlott.
TUnet jelentkezése esetén korabban.

A szdj és a mucosalis pigmentacio énmagaban a PJS-ra nem diagnosztikus, de ilyen tinetnél
genetikai vizsgalat szUkseéges, majd gasztrointesztinalis kivizsgalas 8 éves korig, hasi tinet
esetén hamarabb.

. Gasztroenterolégiai gondozas (gastro-, colonoscopia, kapszulas endoszkodpia) 16 célia

a polypok obstructiot, invaginaciot, vagy akar vérzést okozo szévédmeényeinek megeldzése,
a malignus folyamat megjelenése inkabb a felndttkorban jellemzd. PJS diagndzisu, tlinetmentes
gyermeknél a kivizsgalast 8 éves kor el6tt meg kell kezdeni. 3 évente javasolt altalaban a vizsgalati
sor megismetlése, panasz eseten persze mindezt hamarabb el kell végezni. Fontos az egyenre
szabott gasztroenterologiai gondozas!

. Elektiv polypectomia a polyp okozta szovédmények szamat csdkkenti, ezért ennek elvégzese

javasolt, a mddja mérlegelhetd. A PJS polypok eltavolitasa a fokozott perforacioveszély miatt
polypectomiaban jartas szakember kezébe valo.

. TUnetet okozo invaginacio azonnali sebészeti megoldast igenyel! Laparotomia esetén legjobb,

ha ezzel parhuzamosan intraoperativ enteroscopia és a jelenlévé PJS polypok eltavolitasa is
megtorténik.

. Fiuknal a herékben nagysejtes, meszesedd Sertoli tumor jelenhet meg, ami feminizald hatasu, pl.

gynecomastiat, fokozott ndvekedést okoz. Gyermek endokrinolégiai konzilium szikséges.

. A gyermekkori rakrizikd minimalis. Gyermekkorban klinikai vizsgalat a csirasejtes tumorok

iranyaba torténjen. Keressik a hasi terimét (ovarium tumor) vagy gynecomastiat (here tumor)!
A felnéttkori mell-, pancreas- €s a tudétumor megjelenés miatt a dohanyzas telies mellézésére
fel kell hivni a gyerekek figyelmét.



