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Resumen

Introduccion: El sindrome de Peutz-Jeghers (SPJ) es una enfermedad hereditaria autosomica dominante, con
una baja prevalencia, caracterizada por la presencia de hamartomas gastro-intestinales y méculas
pigmentarias melanociticas muco-cutaneas (periorales, periorbitales, en dedosy en genitales). Labase
genética es lamutacion del gen STK11 (19p13.3), si bien un 50% de |os casos son esporadicos. El
mecanismo de formacion de las maculas y |os hamartomas es desconocido, pero si que existe riesgo de
transformacién de estos pdlipos a adenomasy carcinomas, por 10 que es preciso un seguimiento estricto.

Meétodos: Se revisan todos |os pacientes con diagndéstico de SPJ diagnosticados en nuestros centro en el
periodo enero 2004-diciembre 2014, incluidos en una base de datos, empleando para el andlisis estadistico €
SPSSv.20. Se analizan las caracteristicas demogréficas y las relativas a diagnéstico y tratamiento de estos
paci entes.

Resultados: Se han identificado 8 pacientes (1 varény 7 mujeres), con una edad media de 65,3 afios (rango:
23-84). El seguimiento es de 18 afios (rango: 2-41). Solo 3 pacientes presentaban antecedentes familiares, y
en dos de |os casos se realizo estudio genético que confirmo el diagnostico. Respecto alaclinica: 3 de ellos
estan asintométicos, 2 han presentado episodios de invaginacion, 2 anemiay 1 dispepsia. Para el diagnostico
se han realizado colonoscopias y gastroscopias iterativas (hastaen 7 ocasiones para una paciente), y capsula
endoscopicay enteroscopia en 2 casos. Tres pacientes han requerido cirugia: 2 por invaginacion intestinal
(una de éllasiterativa) y otrarequirio una colectomiatotal por neoplasia coldnica, y en € seguimiento una
pancreatectomia corporo-caudal y una gastrectomia, por neoplasias a esos niveles.

Conclusiones.El SPJ puede manifestarse inicialmente por complicaciones digestivas
(hemorragia/obstruccion). Una vez diagnosticado precisa un seguimiento estricto, mediante endoscopia.

See front matter © 2015. Asociacién Espafiola de Cirugia. Publicado por Elsevier Espafia, S.L. Todos |os derechos reservados


www.elsevier.es/cirugia

