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OLGU SUNUMU

Ciddi hipoproteineminin eslik ettigi
Ménétrier hastaligina ait bir olgu ve cerrahi tedavisi

Report of a case: Ménétrier disease with severe hypoproteinemia and its surgical
treatment
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Ménétrier hastaligi, mide mukozasinda dev hipertrofik pililerle karakterize ve bu mukozadan protein kaybina
bagli gelisen hipoproteineminin de eslik ettigi, midenin nadir gériilen bir hastaligidir. Hastaligi ilk olarak
1888’de, Fransiz hekim Ménétrier “polyadenomes en nappe” olarak tanimlamistir. O zamandan beri etyolojisi
bilinmemekle beraber, cytomegalovirus (CMV) ve Helicobacter pylori infeksiyonlarinin etkisini vurgulayan bazi
yayinlar bulunmaktadir. Hastaligin klinik gériiniimdii, endoskopik ve radyolojik bulgulari maligniteye cok benzer-
dir. Hastaligin tanisini koydurucu belirlenmis tani kriterleri henliz yoktur. Bu nedenle hastaligin hipertrofik gas-
trit, mide lenfomasi, mide karsinomu (linitis plastika) ile ayirici tanisinin yapilmasi baglangigta zordur. Kesin tani
ancak histopatolojik 6zelliklere gére konulur. Ménétrier hastaliginin ailesel gegisi hakkinda yeterli veriler olma-
makla birlikte, hastaligin olasi genetik predispozisyonu hakkinda yayinlar mevcuttur.
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Bu yazida, beslenme bozuklugu ve tedaviye ragmen ciddi hipoproteineminin eglik ettigi bir Ménétrier olgusu-
nu ve cerrahi tedavi sonuglarini ve Ménétrier hastaligin ailesel gecisi hakkindaki diiglincelerimizi bildirmeyi
amacladik.
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OLGU BILDIRISI

70 yasinda erkek hasta Subat 2006’da Istanbul Tip
Fakitiltesi Gastroenteroloji Bilim Dalina son 2-3
aydir olan istahsizlik, kilo kayb1 ve yemeklerden
sonra olan karm agris1 sikayeti ile basvurmasi
tizerine tetkik edildi. Daha ¢nce bilinen hipertan-
siyon oykusli disinda 6zge¢misinde baska bir
6zellik olmayan hastanin fizik muayenesinde ka-
sektik gortintim mevcuttu. Yapilan ilk gastrosko-
pisinde mide korpusunda hipertrofik mukozal
pililer saptanarak ¢n planda malignite dustinul-
dii. Ancak alman endoskopik mukozal biopside
hafif aktivasyonlu fokal gudde hiperplazisi gos-
teren Helicobacter pylori tipi kronik gastrit sap-
tandi. Bakilan serum gastrinin seviyesi 66 pg/ml
olup, normal simurlar igindeydi. Hastaya iv-oral
kontrastli karin tomografisi ¢ekildi, ttim mide du-
varinda difftiz duvar kalinlasmasi, dev mukozal
pliler izlendi, herhangi bir kitle lezyonuna rast-
lanmad (Sekil 1 a,b,c). Bunun {izerine gastrosko-
pi tekrarlanarak ayni zamanda endoskopik mu-
kozektomi yapildi. Histopatolojik incelemelerde
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globoid ve hiperplastik tipte hafif-orta derecede
displazik degisim gosteren hipertrofik gastropati
ve kronik gastrit saptandi. Gastroenteroloji klini-
gindeki takibinde tedaviye ragmen diizelmeyen
derin hipoproteinemi ve hiponatremisi nedeniyle
Ménétrier hastaligi tanust konulan hasta Mart
2006’da Genel Cerrahi Anabilim Dalina alind.

Hasta geldiginde beslenme bozuklugu ve protein
kaybina bagl kasektik goriintimde idi. Biyokimya-
sal analizlerinde serum albiimin degeri 1g/dl'ydi.
Hastaya periferik yoldan TPN ve iv albiimin soliis-
yonu (%5, 100 ml/ giin) baglandi. Tedavinin 10. gii-
niinde serum albiimin degeri 3,2 g/dl olan hasta
ameliyat edildi. Eksplorasyonda ttim mide duvari-
min kalin ve 6demli oldugu goriildii (Sekil 2). Total
gastrektomi ve Roux-en-Y 6zofagojejunostomi uy-
guland1. Mide liimeni acildiginda ise mukozasinda
tim pilileri kabalasmis ve yogun viskozitede mu-
kus salgist mevceuttu (Sekil 3). Ameliyat sonrasi 24
saat hasta yogun bakimda takip edildi. Yogun ba-
kimdan servise ¢iktig1 aym giin icinde gelisen solu-




Sekil 1 a,b,c. BT géruntilemelerinde mide duvarinda diffiz kalinlasma ve dev mukozal pilileri.

num stkintist ve arteriyel kan gazi para-
metrelerinde kotiilesme olmasi tiizerine
entiibe edilerek yogun bakima alindi.
Bundan sonra hasta 20 giin boyunca yo-
gun bakim nitesinde takip edildi.
Nazokomiyal pnémoni gelisen hastaya
uzun siireli enttibasyon gerekecegine ka-
rar verilerek perkiitan trakeostomi agildi.
Hastanin derin protein acigimin devam et-
mesi nedeniyle parenteral ve enteral bes-
lenmeye devam edildi. Bu sirada gastrek-
tomi materyalinin histopatolojik incele-
mesinde, epitelde mukustan zengin gorii-
niim, lamina propria ve submukozada eo-
zinofil polimorflarin da eslik ettigi poli-
morf niiveli 1okositler, lenfosit ve plazma
hiicre infiltrasyonunun yaninda, ileri de-
recede mukozal kalmlasma, foveolar epi-
telde mukustan zengin, kaba kivrintili go-
riintim, glandlarda uzama ve yer yer kistik
genislemeler ve pilorik metaplaziler,
Menetrier hastaligi ile uyumlu histolojik
bulgular olarak degerlendirildi. (Sekil 4).
Endoskopik biopsiler maligniteyi goster-
memesine ragmen, malignite olasilig1 tize-
rinde de duruldugundan, hastaya standart
D2 diseksiyon ile lenfadenektomi de ya-
pilmustt. Cikaridan toplam 44 adet lenf

Sekil 2. Tim mide duvarinin kalin ve 6demli
gorundma.

ganglionunda da reaktif degisiklikler iz-
lendi. Yogun bakimdaki yatis1 sirasinda
sol hemipleji gelisen hastanmn norolojik
degerlendirmesinde hipoksik iskemik en-
sefalopati diistintilerek noroloji klinigi ta-
rafindan takibe alind1. Hasta, 21. giin yo-
gun bakimdan servise trakesotomili olarak
alindi. Oral yumusak gidalar ile beslenme-
ye baslandt ve almakta oldugu TPN deste-
gi kesildi. Servise gelisinden 1 hafta sonra
trakeostomisi dekantile edilerek kapatildi.
Takibi sirasinda genel durumu diizelen,
mobilize olan ve oral gida alimi yeterli
hale gelen hasta, ameliyatinin 30. gtintin-
de evine gonderildi. Bir ay sonra kontrolii
yapilds, sol kolda monoparezi disinda so-
runu kalmamusti.

Hastanin 25 yasindaki oglunda da epi-
gastrik yanma ve epigastrik agr1 sikayet-
leri mevcuttu. Yapilan gastroskopisinde
mide kardia, fundus, korpusta mukoza
6demli ve antrumda eroziv gastrit gorii-
niimii mevcuttu. Helicobacter pylori po-
zitif saptand1. Antrumdan alinan endos-
kopik biopsileri lineer ve diffiiz endokrin
hiicre hiperplazisi olarak rapor edildi.
Serum gastrin diizeyi 99 pg/ml olup nor-
mal sinirlar igindeydi. Bu bulgularla has-

Sekil 3. Total gastrektomi piyesinde mide mu-
kozasinda kabalasmis dev pililer ve yogun
mukdz sekresyon.

taya 2 haftalik proton pompa inhibitorii
Helicobacter pylori eradikasyon tedavisi
baslandi. Sikayetlerinde hic gerileme ol-
mayan hastanin 2 hafta sonra tekrarlanan
gastroskopisinde kardia, fundus, kor-
pustaki 6demlerin nispeten gerilemis ol-
duklari, antrumda 6demin devam et-
mekte oldugu goriildii. Antrumdan ali-
nan biopsilerinde difftiz foveolar ve
glanduler, endokrin hticre hiperplazileri
iceren hafif hipertrofik gastropati bulgu-
lar1 saptandi. Bu bulgularla Ménétrier
hastaligimin ailesel gegisi acisindan dii-
zenli araliklarla gastroskopi yapilmak
tizere hasta takibe alind1.

TARTISMA

Meénétrier hastaligi, siklikla 30 - 60 yas-
larinda erigkin erkeklerde (%75) goriiliir.
Hastalarda epigastrik agri, kilo kaybi,
kusma, gastrointestinal kanama ve diya-
re en ¢ok goriilen sikayetlerdir. Ménétrier
hastalig1 ile ilgili en 6nemli sorun, hentiz
kesin tami Kkriterlerinin olmamasidir.
Literattire baktigimizda tamida gerekli
kriterleri su sekilde 6zetlenebilir: 1) gas-
troskopide hipertrofik mukozal pililer, 2)
serum protein-albiimin seviyelerinde be-
lirgin dustikliik, 3) foveolar epitel hi-
perplazisinin histopatolojik kanitr (4).
Bizim olgumuzda bu 3 parametre de
mevcuttu. Ménétrier hastaligi, normal ya
da azalmis mide asit sekresyonu, muko-
zadan protein kaybina bagli hipoalbumi-
nemi ile birlikte olabilir.

Hastaligin etyolojisi hentiz tam bilinme-
mektedir. Gastrik mukoza hiicrelerinde
artmis olarak bulunan transforme edici
biiytime faktorii a, mide mukoza hiicre-
lerinde epidermal biiytime faktorti resep-
torlerine baglanarak mide mukus treti-
mini ve hiicre yenilenme hizini arttirirken
asit sekresyonunu inhibe eder. Etyoloji
hakkinda kimyasal, termal, mekanik irri-
tanlarin ya da infeksiyoz etkenlerin sebep
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Sekil 4. ileri derecede mukozal kalinlasma, foveolar epitelde mukustan zengin, kaba kivrintili,
glandlarda uzama ve yer yer kistik genislemeler gérinmektedir (H+E, x40).

olabilecegini ¢ne stiren hipotezler mev-
cuttur. Yeterli kanit1 olmamakla beraber,
etyolojide otoimmiin mekanizmanin etki-
li oldugu da one stirtilmektedir (5,6).
Ménétrier hastaliginin tedavisinde genel-
likle ytiksek proteinli diyetler, antiasitler,
antikolinerjikler hatta baz1 yayinlarda be-
lirtildigi gibi epidermal biiytime faktorii-
ne karst monoklonal antikorlar kullanil-
maktadir. Ancak ciddi hipoproteinemi ve
kontrol edilemeyen kanamalarda en etki-
li tedavi yontemi cerrahidir (4). Bizim ol-
gumuzda da ciddi hipoproteinemi mev-
cuttu, ytiksek proteinli diyete yanit alina-
mamas! nedeniyle ve agir hipoproteine-
minin hayat: tehdit edici 6zelligi, cerrahi
tedavi endikasyonunu olusturdu.

Gastrik rezeksiyonun boyutu hala tartis-
mali olmasima ragmen, Ménétrier hastali-
gmin cerrahi tedavisinde asil kaygi, gas-
trik rezeksiyonun tekniginden ¢ok hasta-
ligin malign potansiyelidir (4). Ménétrier
hastaligmnin malign potansiyeli tizerine
tartismalar hala devam etmektedir (7-9).
Simson ve ark. (7)'min 8 hastalik serisinde
Menetrier hastalar: arasindaki adenokar-
sinom gelisme oranmin %0 ila %8 arasin-
da degistigini belirtilmistir (7). Scharsch-
midt (10), Ménétrier hastaligina sahip bir
hastasin1 16 yi1l boyunca takip ettigini,
postmortem bulgularinda ise hipertrofik
gastropatinin devam etmis oldugunu ve
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karacigere metastaz yapmis mide karsi-
nomu ile karsilastigini belirtmistir. Sonug
olarak uzun donem semptomlar:t olan
Ménétrier hastaliginda gastrektominin
distintilmesi gerektigini vurgulamustir.
Bizim hastamiza ameliyat 6ncesi dénem-
de 3 kez gastroskopi yapilmis ve endosko-
pik biyopsilerinin histopatolojik incele-
mesinde maligniteye rastlanmamistir.
Total gastrektomi sonrasi nazokomiyal
pnomoni nedeniyle 20 giin yogun bakim
tinitesinde takip edilen hasta, ameliyati-
nin 30. giintinde sorunsuz evine gonderil-
di. Ameliyat sonrasi oral gida alim yeterli
olan hastanin serum albiimin degerinin
de normale dondiigii gortildii.

Midenin difftiz mukozal hipertrofisi ile
seyreden hastaliklar icinde pariyetal hiic-
re hiperplazisi (Zollinger-Ellison sendro-
mu), yiizey-foveoler hiicrelerin hiperpla-
zisi (Ménétrier hastaligr) ve difftiz tip
adenokarsinomlar (linitis plastica) sayi-
labilir. Hipertrofik gastritte yogun infla-
masyon ve glanduler atrofi goriiliir.
Gastrik MALT lenfomalarda ise mukozal
ve submukozal atipik lenfosit infiltrasyo-
nu vardir. Ménétrier hastaligi midenin
korpus ve fundusuna sinirli olmakla be-
raber bazen antruma da yayilma gostere-
bilir. Ménétrier hastaliginda tipik olarak
tilserasyon, inflamasyon bulunmaz ve
metaplazi ile displazi nadirdir.

Ménétrier hastaliginin ailesel gegisi hak-
kinda hentiz yeterli kanitlar yoktur.
Ancak literattirde genetik predispozis-
yon ve ailesel gecisi diistindiiren sadece
6 olgu bildirilmistir. Ibarrola ve ark. (11)
Ménétrier hastaliginin gorildugii ikiz er-
kek kardesleri bildirmis, ve ikizlerde
saptanmis Ménétrier hastaliginin bildiri-
len ilk olgu oldugunu belirtmislerdir.
Larsen ve ark. (12) ti¢ kusakta da goriilen
familyal Ménétrier hastaligindan bahset-
mis, hereditenin baskin oldugunu fakat
ailesel gecisin nadirligi goz ontine alinir-
sa hereditenin sadece mindr patogenetik
onemi oldugunu belirtmislerdir. Bizim
olgumuzun 25 yasindaki oglunda da sid-
detli epigastrik yanma ve agr1 sikayetleri
olmasi tizerine yapilan gastroskopisinde
kardia, fundus, korpusta mukoza 6demli
ve antrumda eroziv gastrit gortintimii
saptandi. Ancak endoskopik biopsileri-
nin histopatolojik incelemesinde sapta-
nan bulgular tipik Ménétrier hastaliginin
histopatolojik bulgularmni géstermemek-
teydi. Mevcut sikayetleri proton pompa
inhibitorti Helicobacter pylori eradikas-
yon tedavisine ragmen gerilemedi, kon-
trol gastroskopisinde kardia, fundus,
korpustaki demlerin nispeten gerilemis
olduklari, antrumda 6demin devam et-
mekte oldugu goriildii. Antrumdan ali-
nan biopsilerinin histopatolojik incele-
mesi diffiiz foveolar ve glanduler, en-
dokrin hiicre hiperplazileri iceren hafif
hipertrofik gastropati olarak rapor edil-
di. Hiperplastik gastrit sendromlarindan
birine sahip ¢ogu olgu tipik histolojik
bulgular gostermekle birlikte, klinik ve
histolojik bulgular arasinda her zaman
mutlak uyumluluk mevcut degildir.
Olgularin kiictik bir azinliginda, klinik
bir hiperplastik gastrit sendromuna sa-
hip hasta, bagka bir sendromun tipik his-
tolojik bulgularma sahiptir (13). Bu bilgi-
nin 15181 altinda, 25 yasindaki bu olgu-
muz da Ménétrier hastaliginin olasi aile-
sel predispozisyonuna kars1 takibe
alindi.

Ailesel gecisi ¢ok nadir goriilse de bu
hastaliga sahip kisilerin birinci derece
akrabalarinda siddetli dispeptik sikayet-
ler mevcut ise, bu kisiler Ménétrier hasta-
Iigr agisindan  dikkate  almmalidir.
Ménétrier hastaligi nadir goriilen bir has-
talik olmakla beraber, varliginda agir hi-
poproteinemiye sebep olabilir. Malignite
potansiyeli ise hentiz tartismalidir.
Hayat1 tehdit edici olmasi nedeniyle te-
daviye ragmen sebat eden ciddi hipopro-
teinemide en etkili tedavi yolu total
gastrektomidir.
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SUMMARY

Report of a case: Ménétrier disease with severe hypoproteine-
mia and its surgical treatment

Meénétrier’s disease is an uncommon condition of unknown aetiol-
ogy. It is characterized with giant hypertrophic mucosal folds of the
stomach and associated with loss of protein from the mucosa.
There is no enough data about genetic predisposition of Ménétrier
disease. However, some paper regarding to familial occurence
have been reported. We reported a case of Ménétrier disease with
malnutrition and severe hypoproteinemia despite of treatment, its
surgical treatment, and his sibling suggesting the possibility of ge-
netic occurence for this condition. A male with a diagnosis of
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Ménétrier disease with severe hypoproteinemia was operated. Pa-
tient overcame some complications such as nasocomial pneumo-
nia, hypoxic ischemic encephalopathy resulted in left monoparesis.
He discharged from hospital after thirty days postoperatively. His
son complaining some dispeptic symptoms performed gastroscopy
and biopsises was diagnosed of mild hypertrophic gastritis, and is
following for possibility of familial Ménétrier disease by periodical
gastroscopy and biopsies. The risk of malignancy in Ménétrier dis-
ease is still controversial. However, total gastrectomy is still the most
definitive treatment for Ménétrier’s disease, especially for patients
with uncontrollable severe protein loss.
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