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Resumen

Introduccion: El sindrome de Peutz-Jeghers (SPJE) es una enfermedad rara que se caracteriza por la
aparicion de numerosos polipos distribuidos por € tracto digestivo y la presencia de zonas de pigmentacion
oscuraen mucosa oral y labios. Los pdlipos son hamartomas de caracter benigno, pero con posibilidad de
malignizacion. Se debe alamutacion del gen STK 11 situado en el cromosoma 19. Estos pdlipos pueden
aumentar progresivamente de tamafio y producir una obstruccion de intestino delgado o invaginacion, que
pueden manifestarse a cualquier edad. Presentamos un caso de esta rara enfermedad que tuvo que ser tratado
de urgencia.

Caso clinico: Paciente de 31 afios con antecedentes de poliposis familiar de Peutz-Jeghers, reseccion
intestinal por invaginacion y apendicectomia. Acude al servicio de urgencias por dolor en fosailiaca
izquierda de 4 dias de evolucion, més intenso tras comidas. No fiebre. No alteracion del habito intestinal.
Exploracion: abdomen blando, depresible, doloroso a palpacion en fosailiaca izquierda, pal pandose masa en
esta zona. No signos de peritonismo. Ruidos peristalticos ausentes. Analitica sin ateraciones significativas.
Ecografia abdominal: En flanco izquierdo se observa asaintestinal distendida, sin apreciar imagen sugerente
deinvaginacion. No liquido libre intraabdominal. Ante el empeoramiento clinico se decide laparotomiade
urgencia, hallando invaginacion intestinal en yeyuno y realizando una reseccion del fragmento afectado con
posterior anastomosisy extirpacion de 5 pdlipos de intestino delgado por enterotomia. Se realizé también una
endoscopia digestiva alta (EDA) intraoperatoria encontrando en estbmago multiples polipos de coloracion
rosada, mamelonados, de diferentes tamafios en toda la cavidad géstrica; se resecan dos de mayor tamafio en
curvatura mayor. Anatomia Patol 6gica: las muestras de la intervencion quirdrgicay de la EDA corresponden
a polipos hamartomatosos propios del sindrome de Peutz-Jeghers. En el postoperatorio la paciente
evoluciona de manera favorable y sin complicaciones, siendo dada de alta alos pocos dias.

Discusion: Lalocalizacion polipoidea mas frecuente es el intestino delgado, aunque pueden aparecer también
en estdmago y colon. La hemorragia digestiva aguda y la pérdida crénica de sangre en heces pueden
presentarse como complicacion de la enfermedad. La edad media de diagnostico del SPJE es de 23-26 afios.
Se han descrito carcinomas de colon, duodeno, yeyuno e ileon en pacientes con SPJE. Aunque se ha supuesto
gue estos canceres se originan en infrecuentes focos de epitelio adenomatoso que pueden aparecer dentro de
los pdlipos, datos recientes de la pérdida de expresion de STK11/LKB1 en los pdlipos de Peutz-Jeghers,
incluso sin epitelio displasico, plantean la posibilidad de que €l propio gen STK11/LKB1 sea el guardian de
la carcinogenia en este sindrome, de maneramuy similar acomo el gen APC en la poliposis adenomatosa
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familiar. Se deben resecar los pdlipos de colon para su estudio histolégico; larelativainaccesibilidad de los
polipos de intestino delgado y el caracter impredecible de |as complicaciones neoplésicas hacen que sea
dificil establecer un programade vigilancia sistemética para el cancer de intestino delgado. Se debe
considerar la capsula endoscopica o la endoscopia intraoperatoria de todo el tubo digestivo.
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