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Resumen

Introduccion: El sindrome de Peutz-Jeghers se define como la presencia de multiples polipos
hamartosos en el tracto gastrointestinal y zonas de pigmentacién mucocutdnea. Una de las
complicaciones que mas frecuentemente requiere cirugia es la invaginacion intestinal secundaria a
polipos intestinales. Presentamos un caso clinico atendido en nuestro centro.

Caso clinico: Varén de 18 afos diagnosticado de sindrome de Peutz-Jeghers sin seguimiento.
Antecedentes personales: padre y tio paterno con diagndstico de Peutz-Jeghers, que requirieron
intervenciones quirirgicas abdominales por cuadros suboclusivos y pdlipos intestinales de gran
tamafo. Acude a urgencias por dolor abdominal, y vomitos de 24 horas de evolucion. EF: abdomen
distendido con defensa abdominal generalizada. En la radiografia de abdomen se aprecian signos de
obstruccion intestinal. TAC abdominal: invaginacion obstructiva que afecta yeyuno y signos de
sufrimiento en el asa continente. Se decide realizar intervencion quirtrgica urgente: invaginaciéon en
yeyuno a 2 m del angulo de Treitz. Liberacién de la invaginacién condicionada por un pdlipo que
invade la serosa de la pared intestinal. El asa continente no resulta viable precisando reseccion de 1
metro de yeyuno. Se explora el resto del intestino encontrando otros 3 polipos mayores de 3 cm
proximales a la zona de reseccion. Se realiza enteroscopia intraoperatoria a través del cabo
intestinal proximal de la reseccion procediendo a la exéresis completa de los mismos por via
endoscdpica. Anastomosis enteroentérica latero-lateral mecanica. El paciente presenta buena
evolucion postoperatoria siendo dado de alta en el 62 dia postoperatorio. La anatomia patoldgica
confirma la presencia de 4 poélipos de caracter hamartomatoso sin signos de displasia. Este sindrome
es un tipo de poliposis hereditaria que asocia hiperpigmentacién mucocutanea, sobre todo a nivel de
los labios, y un aumento del riesgo de cancer de mama y gastrointestinal. Se hereda de forma
autosémica dominante y estd causado en la mayoria de los casos por una mutacién germinal en el
gen STK11 (LKB1) en el cromosoma 19p13.3. Este tipo de sindrome requiere una vigilancia
continuada para detectar polipos gastrointestinales importantes que podrian causar
obstruccion/sangrado y la deteccion de cancer en una etapa temprana. Se debe iniciar a los 8 afios
de edad mediante gastroscopia/colonoscopia. En caso de encontrarse polipos significativos se debe
repetir la endoscopia cada 3 afios, si no se detectan poélipos se repetira la endoscopia a los 18 afios
repitiéndose a partir de entonces cada 3 anos. La vigilancia del intestino delgado se realizara
mediante capsula endoscopica o enteroRM cada 3 afos a partir de los 18 aflos o antes si se
detectaran polipos significativos previamente.
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Discusion: El sindrome de Peutz-Jeghers es un trastorno que requiere vigilancia continuada de
estos pacientes con el fin de identificar polipos que pudieran ocasionar complicaciones o identificar
un posible cancer. La complicacién mas frecuente que precisa intervencidn quirdrgica urgente es la
obstruccidn intestinal secundaria a una invaginacion intestinal. Durante la intervencion ademas de
resecar el polipo que ocasiona la invaginacion intestinal, es recomendable realizar una enteroscopia
intraoperatoria para identificar pélipos intestinales de dificil acceso y resecarlos por via endoscépica
en el mismo acto quirtrgico.
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