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Se presenta un caso portador del sindrome de Peutz-Jeghers. La pigmentacién meldnica de los labios,
deposiciones sanguinolentas a repeticiéon, antecedente de un cuadro oclusivo y la signologia clinica de dos
familiares, conjuntamente con los exdmenes radiograficos de transito intestinal y colon por enema (con
neumocolon) y principalmente la rectosigmoidoscopia con biopsia, asi como la reseccién quirtrgica del intestino
afecto, corroboran el diagnéstico de dicho sindrome. Se insiste en que el tratamiento quirtrgico precoz, ya sea
por via rectal o abdominal (segin la topografia de la poliposis) nos evita cualquier complicacién que puede

agravar el estado de estos pacientes.

La poliposis del tracto gastrointestinal de tipo
familiar asociada a la pigmentacién meldnica
de la piel, cara y, sobre todo, mucosa bucal fue
descrita en 1921 por Peutz en una familia
holandesa. Masi tarde en 1949 cJeghers, Me
Kusick y Katz publican 10 casos y describen
los aspectos clinicos y genéticos del sindrome,
lo cual ha traido como resultado Ila
denominacién de sindrome de Peutz-Jeghers
aceptada mundialmente, y que agrupaba ya
etr 1957, 75 casos en una revision de Bar-
tholomew,* y en 1961 se elevaban a 130 los
casos reportados.

Esto hace que dicho sindrome no sea tan
infrecuente como se piensa y que el mismo
vaya asociado a otras patologias concomitante,

tales como: adenocarcinoinas de ovario,

poliposis  ureterales, renales, vesicales,

bronquiales, duodenales, géstricas, colénicas y

del rectosigmoide.
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Si bien es cierto que algunos autores
reportan casos de malignizacién polipoidea en
el sindrome de Peutz-Jeghers,! exi-te la
tendencia a aceptar que tal proceso es
infrecuente en el mismo.

El sindrome presenta tres componentes

esenciales:
1. —-La pigmentacién
9 —La poliposis
3. —La herencia

La pigmentacion: Tiene un componente
cutaneo muy ostensible, aunque inconstante, y
otro mucoso caracteristico, que puede pasar
inadvertido. La pigmentacién cutdnea esta
constituida por maculas bien definidas de
color pardo oscuro o negro, agrupadas alre-
dedor de los orificios de la cara, siendo su
numero variable; su localizacién es pues
periorificial, mejillas, labios, alas de la nariz,
mucosa del paladar y de los labios, sobre todo
el inferior, donde son prominentes y, més
raramente, en la cara dorsal de los dedos, ano,
cérnea y alrededor de los ojos.



Peutz sugiri6 que la intensidad de la
pigmentacién disminuye con la edad y que
después de los 30 afos era posible que
desapareciera en la piel y labios, pero que
persiste en la mucosa.

Jeghers insisti6 en que lo esencial era que
la pigmentacién existiera en la mucosa. La
edad de aparicién es variable, hay autores
que la reportan en caso9 de un ano de edad,
pero habitualmente, no se observa hasta bien
adelantada la infancia.

Poliposis: La adenomatosa se puede
observar a nivel del tracto gastrointestinal,
pero su sitio de localizacién mas frecuente es
el intestino delgado, de ahi que no sean
extrafias las invaginaciones que presentan
frecuentemente estos casos.

Actualmente, se tiende a considerarlas
como anormalidades del desarrollo
(hainartomas) y no como neoplasias.

La herencia: Este sindrome parece ser
hereditario a través de un gen dominante
autosomico. Algunos autores como Touraine
han favorecido el concepto de dos genes
diferentes sobre un mismo cromosoma, este
concepto no es aceptado por la mayoria de los
autores.

También se han descrito en el sindrome de
Peutz-Jeghers otras anomalias asociadas,
tales como: poliposis extraintestinales
(vesicoureterales), por ejemplo.

Los dedos en palillo de tambor, las
escoliosis y las exéstosis tibiales, como
anomalias esqueléticas*, han sido discutidos
también.

Hay dos casos reportados de cardiopatias
congénitas y uno de diverticulitis intestinal.

Recientemente, tuvimos la oportunidad de
tratar a un nifio en el hospital infantil con
una poliposis multiple que presentaba
pigmentaciones bucales y dedos en palillo de
tambor, el cual tiene posibilidades de formar
parte de este sindrome.
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Pasemos ahora a la presentacién de

nuestro caso:
Resumen de historia clinica:

SINDROME DE PEUTZ-JEGHERS
Paciente: R. V. H., vardén, 23 anos, blanco,

casado, pertenece al Servicio Militar Obligatorio
e ingresa en nuestro hospital el 21/10/65 por
presentar epigastralgia y vémitos. Dicho dolor
epigastrico no tiene ritmo prandial ni
irradiacién aparente.

Como dato de interés, tres dias més tarde se
constata una distensién abdominal, dolorosa a
la palpacién en F. I. D., Blumberg positivo,
pulso 116 X nint. y se plantea apendicitis aguda
vs ulcus perforado. Se indica RX abdomen
simple sin encontrar signos de neumoperitoneo,
pero se observa una distensién de asas
delgadas. Signos de irritacién peritoneal. Dos
horas mas tarde, el cirujano de guardia informa
una moderada distensién abdominal, pérdida de
la matidez hepética y Blumberg positivo. El
paciente refiere que hace cuatro dias no defeca
ni expulsa gases. Al efectuarse tacto rectal, el
mismo es discretamente doloroso sin presencia
de sangre o heces.

Asi pues, se decide intervencién quirargica de
urgencia con e\ diagndstico de apendicitis
aguda. En la laparotomia exploradora efectuada
se constata una invaginacién intestinal de la
regién ileoterminal (invaginacién ileoileal), se
realiza reseccién del segmento invaginado y se
envia al departamento de anatomia patoldgica.

El diagnéstico ofrecido por el dpto. de ana-
tomia patolégica es:

Diagndstico macroscopico: Invaginacién intes-
tinal con compromiso vascular.

Diagndstico microscopico: Asa intestinal pre-
sentando trombosis multiples; en relacién con
los andlisis efectuados, solamente llama la
atencién una leucocitosis de 14 000 con des-
viacién izquierda horas antes del acto qui-
rurgico. Los demés complementarios pre y
posoperatorios, incluyendo amilasa en sangre,
fueron normales. El paciente hace un buen
posoperatorio y es dado de alta sin que en las
evoluciones hubiese sangramiento rectal.
Diagndstico al egreso: Invaginacién intestinal
ileoileal. Fiebre con fecha 6/5/65.
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Durante el resto del afo fue visto por distintos
facultativos entre ellos un urélogo, al cual
informa que presenta eyaculacién precoz.

Al examen fisico: Frenillo corto, tacto rectal:
Préstata normal: También visita al dermatdlogo,
el cual le diagnostica un E. Marginado.

El paciente reaparece en nuestro centro hos-
pitalario el 24 de marzo de 1969 por presentar
“deposiciones negruzcas” por lo cual es
ingresado. En este segundo ingreso se constata
ya la enterorragia y el paciente refiere padecer
de hemorroides. Sigue refiriendo el paciente que
las deposiciones oscuras “como borra de café”
acompanan a un dolor epigdstrico sobre el cual
no se refiere ritmo u horario, irradiacién, etc.

Al examen fisico, se hace alusién a unas
manchas oscuras en los labios. El resto del
mismo (incluyendo un tacto rectal diferido) fue
normal.

Se indica tratamiento antiulceroso y com-
plementario tales como RX de estémago y
duodeno, gastroacidograma, trabajos habituales
de laboratorio y P.F.H,

Todas las investigaciones efectuadas son nor-
males. El paciente permanece ingresado nueve
dias y evoluciona satisfactoriamente, por lo que
es dado de alta, con el diagndstico al egreso de
sangramiento gastrointestinal de etiologia no
precisada.

Pero el paciente sigue presentando entero-
rragias frecuentes, se nota asténico y adinamico,
todo lo cual le preocupa y motiva a que nos
consulte con fecha 15-9-69. Lo primero que nos
refiere son las deposiciones sanguinolentas
frecuentes.

Nos llama la atencién la pigmentacién me-

tanica de los labios del paciente y le pregun-
tamos si tiene algin familiar que presente igual
sintomatologia, a lo que nos responde que tiene
un primo en condiciones parecidas.
Todo esto nos hace pensar en la posibilidad de
un sindrome de Peutz-Jeghers, por lo cual
indicamos ingreso, inmediatamente, para su
estudio y tratamiento. (Fig 1).

Una vez ingresado, el paciente nos refiere que
fue operado por una invaginacién intestinal en el
1965, lo cual acrecienta nuestras sospechas de la
entidad planteada.

Indicamos: Transito intestinal (por la po-
sibilidad de poliposis intestinal, en posible
relacién con un cuadro oclusivo en 1965).

R. C. M.
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Rectosigmoidoscopia (para descartar poliposis
del recto sigmoides). La rectosigmoidoscopia,
efectuada hasta 22 cm, nos confirmé la sospecha
de poliposis rectosigmoidea, e inclusive, al tacto
rectal ya se detectaba wuna tumoracién
pediculada compatible con un pélipo.

Se extirparon numerosos pdlipos (alrededor de
40-50) y se remitieron al dpto. de anatomia
patologica (Fig. 2).

Faltaba pues, detectar si existian otros pélipos
a nivel del tracto gastrointestinal; el transito
intestinal y el colon por enema (con neumocolon)
informaron de la presencia de im&genes
polipoideas en asas yeyunales distales y en el
marco colico.

Queddé pues confirmado el diagnéstico pre-
suntivo a su ingreso; el paciente era portador de
un sindrome de Peutz-Jeghers.

Ahora bien, faltaban dos puntos a considerar:

a) Buscar el factor hereditario.

b) Valoracién del tratamiento quirturgico.

El primer punto parecia muy dificil de
probar, ya que el familiar afectado no aceptaba
venir a consultarnos; pero la hija de nuestro
paciente, que tenia afno y medio de edad,
present6 deposiciones sanguinolentas y la
trajeron al dpto. de proctologia del Hospital
Infantil de Camaguey donde, al efectudrsele un
tacto rectal, se constaté una pequefia tumoraciéon
de aproximadamente 1 cm. de didmetro,
pediculada, que correspondia a un pdlipo rectal.
También nos llamé la atencién, la pigmentacién
bucal que presentaba la nifia ( Fig. 3).

Al explicarsele a la madre que la nifa
presentaba, posiblemente, la enfermedad del
padre, por lo cual le sugeriamos la extirpacién
por via endoscépica de todo pélipo del segmento
ractosigmoideo y la indicacién de las
radiografias idéneas del caso, la madre se niega
a efectuar toda investigacién a la misma. El
padre decide operarse. El tratamiento quirurgico
se efectta sin mas demora:

Es realizado el acto operatorio por el grupo
bésico del Dr. Orlando Zamora A., haciéndose
reseccion de las asas delgadas y gruesas
afectadas, ya que en las mismas se encontraron
enormes masas polipoideas (Fig. 4).

La técnica quirdrgica seguida en este caso fue
la siguiente:

Se realizan dos resecciones y anastomosis
término-terminal en intestino delgado y una en
intestino grueso (sigmoidectomia), y dos
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Fig. 1.—Pigmentacion tipica de la mucosa bucal en el sindrome de Peutz-Jeghers.

Fig- 2—Multiples polipos extraidos mediante la rectosigmoidoscopia.

R. C. M.
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Fig. 3—Pigmentacion tipica en los labios de la nina.

Fig. 4A.—Obsérvese en la porcién superior de la foto, la enorme masa tumoral polipoidea extraida
del sigmoides, durante el acto quirirgico.

R.C.M. 181
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Fig. 4li.—Pdélipos del intestino delgado.

euterotomias en I.D. y dos en I.G. con reseccién de
polipos.

El paciente hace un posoperatorio excelente. De ios
examenes complementarios de laboratorio en el pre y
posoperatorio, citaremos:

Preoperatorio:

Hemoglobina: 11.2 g. Hematderito: 40 vols. %.
Leucocitos: 7200 X mm. Poli: 64. Linfo: 35. Eos: 01. G
'icernia: 110 mg. Urea: 28 mg. Coagulograma minimo:
Plaquetas: 295 000 X mm. Coagulacién: 7 mus.
Sangramiento: 1 mnt. Coagulacién retractil. Tiempo
de prot.: control 12, paciente 12. Hanger. neg. Timol
4.4u.

Heces Fecales (seriadas): No se observan parésitos.

Rh de térax: No se observan alteraciones pleuro-
pulmonares.

Electrocardiograma: Dentro de limites normales.

Posoperatorio:
Hemoglobina: 12.6 g. Hematderito: 43 vols. por ciento.
Otro Hemograma 5/12/69:
Hemoglobina: 11.7 g. Hematécrito: 40 vols. por ciento.
Coagulograma minimo: dentro de limites normales.
Ultimo hemograma pre-alta 11/12/69. Hemoglobina:
12.5 g. Hematdcrito: 43 vols. por ciento.

El informe recibido del dpto. de anatomia patolégica:

Poliposis intestinal.
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El paciente nos visita en febrero del afio 1970 por
presentar discreto sangramiento recta’, por lo cual
efectuamos otra rectosigmoidoscopia. Al tacto rectal,
nuevamente detectamos una tumoracién pediculada
mucho més pequefia que la anterior, que parece corres-
ponder a un pélipo. Al efectuar la endoscopia.
aproximadamente hasta 10 cm. observamos varias
imégenes polipoideas que son extirpadas y enviadas al
dpto. de anatomia patolégica.

El informe del dpto. de anatomia patolégica : Pélipos
rectales.

En la actualidad, el paciente se encuentra
asintomadtico, visitando nuestra consulta  tri-
mestralmente.

En relacién con la posibilidad de efectuarle a la nifia
la rectosigmoidoscopia, lamentablemente, no ha sido
posible convencer a los padres de la utilidad
diagnéstica y  terapéutica que conlleva  tal
instrumentacién.

También se ha intentado un pedigree en este caso.
Hasta el momento una hermana, un hermano y una
sobrina de nuestro caso han sido investigados con
resultados negativos.

Cambiamos impresiones con el patdlogo, el cual
considera po6lipos del tipo adematosos y no

malignizados.

R.C. M.
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Recordar, frente a toda  poliposis
astrointestinal, que habitualmente debutan
por sangramiento (casi siempre deposiciones
sanguinolientas), buscar la pigmentacién
bucal y el antecedente familiar; y enfatizar
que, aparte del Sindrome de Peutz-Jeghers,
existen otras poliposis familiares (sindrome

de Gard.

ner y su variante la fibromatosis mesen-
térica, el sindrome de Turcot y la poliposis
familiar comun). No olvidar que existen
poliposis no familiares, como la descrita por
Cronkhite y Canuda, en que la poliposis
gastrointestinal de acompana de

pigmentacion de la piel, alopecia y

onicotrofia.

CUADRO I POLIPOSIS GASTROINTESTINAL HEREDITARIA

Poliposis Sindrome de  Sindrome de Sindrome de Pélipos
familiar Gardner Peutz- Turcot ocasionales
Jeghers
Pélipos de estomago + + + 0 +
Yeyuno e ileon + + ++++ 0 +
Colon y recto ++++ +++ ++ ++ +++
Tumores de tejidos duros y 0 ++++ 0 0 0
blandos
Pigmentacion 0 0 ++++ 0 0
Tumores del sistema 0 0 0 ++++ 0
nervioso central
POLIPOSIS GASTROINTESTINAL NO HEREDITARIA

Sindrome : de Cronkhite-Canada

Onicotrofia ++++
Alopecia ++++
Poliposis gastrointestinal ++++

SUMMARY

Estrada Rodriguez M., Zamora Almeida, O. Peutz-Jegher’s syndrome. Rev. Cub. Med. 12:

2, 1973.

A case witth Peutz-Jegher’s syndrome is presentad. Melanio pigmentation of lips, recurrent sanguinolent
faeces, occlusive-picture backgrounds and clinical signology of two family subjects, together with radiographic
examination of the intestinal transit and colon by enema (pneumocol'on), and mainly rectosigmoidoscopy with
biopsy and surgical resection of af- fected gut, corroborate the diagnosis of this syndrome. It is emphasized
that early surgical treatment, rectal or abdominal (depending on polyposis topograpliy), avoids any complica-

tion that may aggravate the condition of these patients.
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RESUME
Estrada Rodriguez, F, Zamora Almeida O. Syndrome de Peutz-Jeghers. Rev. Cub. Méd. 12: 2, 1973.

On présente un eas porteur du syndrome de Peutz-Jeghers. La pigmentation mélanique des lévres les dépositions
sanguinolantes i répétition, l'antécédent d'un «adre oclussive el les signes clinique de deux familiers, ensemble avee les
examens radiographiques du passage intestinal et colon par énéma (avee pneumocolon) et surtout la
reetosigmoidoseopie avee liiopsie, ainsi que la résection chirurgicale de l'intestine atteint, ee qui confirme le diag-
nostic de ee ryndrome. On insiste sur le traitement ehirurgical précoce soit par voie rec ale ou abdominal (selon la

topographie de la potipose) évitant n'importe quelle complication qui peut aggraver 'état de ces patients.

PE3KME

3cTpajia Pomparse M., 3aMopa Ajraeiyia 0. Ckhjipom Peutz-Jaghere.

Rev. Cub. Med. 12: 2, 1973»

iipeflCTaaiHeTCH cjijrqafl CHHjipoMa Peutz-JegherB MejiaHOBani narMesTaipiH ryO, KpoBffitzcTHe
nenpaxHeHHH, npe,nniecTByKmHe flaHHHe o cymecTBOBaHHH

OKKJIB3HBHOK KapTHHH H KJI2HHraeCKHe

DPH3H3KH JCByX pOfICTBeHHKKOB,

pajlH-

orpa$H”"ecKHe oocdiejioBaHHH Kmne'iHoro jroHxeHHH H ooojKraoii KJUIIKH, peK- TOCHTMOHBocKonnH ¢
6uonciiett h xapyprHMecKaH pe3eKiiaH noBpeKieHHon KmnKH nojiTBepKjiaHJT flHarH03 yKa3aHHoro
juiarHO3a. IlojrHepKiiBaeTfl, hto paHHee xnpyprinecKoe jie"eirae. TaK peKTajn>HHM Kan h CpnuaiHHHM
nyTeM (b 33BHChmocth ot Tonorpaim', noMoraeT naM 23(5esaTi. jnodoro ocjnoxHe- HIW, B03MOXHO
CDOCOCSCTByKmerO O0OOCTpeHHB COCTOHHH(l OOJIBHHX.
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