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RESUMEN

El sindrome de Peutz-Jeghers es una entidad hereditaria autosémica dominante poco comun. Se caracteriza por la
presencia de pigmentacién mucocutanea asociada a pélipos hamartomatosos. Se revisa el tema y su relaciéon con
céancer del tubo digestivo y de localizacién extraintestinal.

Se analiza el protocolo de vigilancia y de tratamiento

Palabras clave: Sindrome de Peutz-Jeghers, pélipos intestinales, hamartomas, cancer y pélipos

ABSTRACT

The Peutz-Jeghers syndrome is an uncommon autosomic predominant hereditary entity which main characteristics
are the mucocutaneous pigmentation, associated to hamartomatosis polyps. In this paper we made a critical review
of the item and the relation with cancer of the digestive tract and of extraintestinal locations.

The screening protocol and treatment are analyzed.

Key words: Peutz-Jeghers, intestinal polyps, cancer.

INTRODUCCION

El sindrome de Peutz-Jeghers es una entidad heredi-
taria autosomico dominante de presentacion inusual,
caracterizado por poliposis hamartomatosa asociada
con pigmentacién mucocutanea. La incidencia ha sido
estimada en uno por 8,300 a 29,000 nacidos vivos.3

El reporte inicial de este sindrome fue realizado
por JRT Conner a la Sociedad Cientifica de Londres
en 1895. El present6 dos hermanas gemelas de 12
afios con pigmentacion en los labios y la boca. La
primera de las hermanas murié a los 20 afios por
obstruccién intestinal y la segunda a los 52 por céan-
cer de mama.

La relacion entre la pigmentaciéon mucocutanea y
la poliposis intestinal fue notificada inicialmente por
Peutz en 1921, la descripcion clinica definitiva fue
escrita por Jeghers y colaboradores en 1949. El ep6-
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nimo de sindrome de Peutz-Jeghers (SPJ) fue otor-
gado por Bruwer de la Clinica Mayo en 1954 .45

Poliposis gastrointestinal

La caracteristica clinica relevante en este sindrome
es la presencia de poliposis hamartomatosa del trac-
to gastrointestinal. Pueden presentarse en todo el
tracto digestivo, pero tienen predileccién por el intes-
tino delgado. En orden decreciente de frecuencia se
presenta en yeyuno, ileon, colon, recto, estdmago,
duodeno y apéndice. Los pélipos del intestino delga-
do y colon tienden a ser pedunculados, mientras que
los del estémago son sésiles. Existe una gran varia-
cion en relacion al tamafio y nimero de los polipos
sin relacidn con su localizacion; pueden ser solitarios
0 numerosos y grandes que ocluyen la luz intestinal.
Los polipos pequefios miden pocos milimetros y sue-
len ser sésiles, mientras que los grandes pueden
medir varios centimetros y ser pedunculados. Pue-
den tener una superficie circunvolucionada o ser li-
sos. Los polipos pueden progresar por crecimiento
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segmentario con periodos de detencion del creci-
miento por varios meses o afos. Los grandes pélipos
tipicamente causan intususcepcion intestinal, espe-
cialmente en el intestino delgado.

La incidencia del sindrome de Peutz-Jeghers es
menor que la de los pélipos adenomatosos, siendo
de uno en 8,300 a 29,000 nacidos vivos. Existen in-
formes de su asociacién con rifiones poliquisticos.??

Se puede manifestar tempranamente en la vida.
En diversas series publicadas en la literatura, la edad
de diagnostico varia entre los nueve y los 39 afios de
edad. Una tercera parte de los pacientes con sindro-
me de Peutz-Jeghers pueden experimentar sintomas
durante la primera década de la vida y el 50 a 60%
restante lo haran antes de los 20 afios.'

Como variante clinica se ha informado un caso de
poélipo hamartomatoso solitario en el yeyuno reseca-
do endoscopicamente en una paciente de 64 afios
de edad, sin lesiones dermatolégicas comunes de
este sindrome.”

Histologia

Esos pdlipos son definidos como hamartomas, los
cuales son crecimientos aberrantes de tejido normal
de un sitio especifico. Bartholomew y colaboradores
fueron los primeros en reconocer la histologia espe-
cifica de estos pélipos en 1957. Estan caracterizados
por una cubierta de musculo liso, lo cual le da la apa-
riencia circunvolucionada. Este musculo liso surge
de la muscularis mucosaey se extiende al interior del
polipo. Esta capa esta cubierta por mucosa intestinal
normal que contiene todos los elementos, incluyendo
epitelio columnar absortivo, células de Paneth, ar-
gentafines y caliciformes. La presencia de células
de Paneth es la caracteristica que diferencia entre
un poélipo hamartomatoso del sindrome de Peutz-
Jeghers y un pélipo adenomatoso del intestino delga-
do. Hay actividad mitotica epitelial en los pélipos de
Peutz-Jeghers, pero no tienen cambios displasicos.
Los polipos del intestino delgado incluyen mdltiples
tipos de células maduras que producen una masa de
tejido desorganizado. La naturaleza de los hamarto-
mas del colon y del estbmago son mas dificiles de dis-
cernir; éstos tienden a tener un solo tipo celular.

Pseudoinvasion
Una caracteristica histolégica importante que ocurre
en los polipos del sindrome de Peutz-Jeghers es la

pseudoinvasion. Se observa en pélipos mayores de
3 cm de diametro. En la pseudoinvasion, el epitelio
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es forzado al interior de la pared intestinal por varios
mecanismos. En forma particular ocurre en el intesti-
no delgado, probablemente secundario a la presion
intraluminal incrementada por la obstruccién intesti-
nal intermitente. La mucosa es forzada a través de la
muscularis mucosae y dentro de la submucosa y al-
rededor de los espacios mucinosos. Este desplaza-
miento del epitelio puede mimetizar un adenocarci-
noma mucinoso invasor. Sin embargo, la falta de ati-
pia en el desplazamiento epitelial ayuda a distinguir
la pseudoinvasion del adenocarcinoma invasor.-®

Los quistes mucinosos son hallazgos frecuentes
en los polipos intestinales del sindrome de Peutz-
Jeghers. El crecimiento de estos quistes puede cau-
sar enteritis quistica profunda que lleva a obstruccién
intestinal que requiere cirugia. Estos hallazgos histo-
I6gicos se pueden confundir con adenocarcinomas
productores de mucina.t

Se considera que el individuo afectado por sin-
drome de Peutz-Jeghers tiene un riesgo aproxima-
do de hasta 18 veces mas que la poblacién general
para desarrollar cancer. El origen de éste es deba-
tido. Grandes polipos hamartomatosos tienen pe-
guenios focos de tejido adenomatoso, y la secuen-
cia hamartoma-adenoma-carcinoma ha sido de-
mostrada en polipos de estobmago, intestino delgado
y colon en el sindrome de Peutz-Jeghers y, por ulti-
mo, hay evidencia de una secuencia directa de ha-
martoma-carcinoma.®

Poliposis fuera del tracto gastrointestinal

Se ha reportado asociacién entre poliposis nasal y
sindrome de Peutz-Jeghers. Los sintomas causados
por estos polipos son hemorragia nasal y obstruccion
de senos paranasales. Los pdlipos ureterales tam-
bién se han mencionado y éstos contienen musculo
liso. Foster y colaboradores reportaron pélipos de la
vesicula biliar que histolégicamente fueron clasifica-
dos como polipos adenomatosos bien diferenciados.
Otros polipos hamartomatosos encontrados en la ve-
sicula biliar coincidieron con focos de carcinoma de
la misma vesicula.®

Otros polipos de tracto biliar incluyeron hamarto-
ma biliar del higado y del colédoco, que se caracteri-
zaron por ictericia obstructiva.®

Pigmentacion mucocutanea
Mientras Peutz consideraba esto como un hallazgo

curioso, la pigmentacion de melanina de la piel y
las mucosas son el marcador externo de este sin-
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drome. Las pequefias maculas de color café de
pocos milimetros de diametro se presentan alrede-
dor de los orificios faciales, en la mucosa oral en
las manos y en los pies. La pigmentacion de los
labios se presenta aproximadamente en el 96% de
los casos, seguida de la pigmentacion de la muco-
sa oral en el 83%. Las manchas de melanina en la
boca pueden presentarse en las encias y el pala-
dar, pero no en la lengua. Las areas alrededor de
la nariz y los ojos estan involucradas en 36%. Pe-
riocularmente, la pigmentacion se ve en los parpa-
dos y en sus margenes, asi como algunas veces
en la conjuntiva palpebral. En contraste con otras
formas de poliposis hereditaria, en el sindrome de
Peutz-Jeghers las lesiones pigmentarias retinianas
estan ausentes. Las extremidades estan involucra-
das en 32% de los pacientes; cuando la pigmenta-
cidn esta presente, se observa en la palma de la
mano, los dedos y los ortejos. Ocasionalmente
también se puede observar en los genitales, plan-
ta de los pies y la mucosa intestinal.8°

La pigmentacion varia en su forma de presenta-
cion. Pueden manifestarse en forma de pecas de
color café intenso esparcidas, o bien como man-
chas solitarias pigmentadas débilmente con tama-
flo menor a 5 mm. Esta variacién fenotipica entre
los portadores genéticos es secundaria a las dife-
rencias en la expresiéon genética. Es importante
notar que la pigmentacién varia con la edad. Pue-
de no estar presente al nacimiento, empieza a
aparecer en la infancia y alcanza la maxima expre-
sion en la pubertad. A esta edad puede ser de
peso estético y puede tener éxito el tratamiento
con laser. La pigmentacioén de la piel y los labios
puede destefiirse con el tiempo, pero las manchas
pigmentadas de la mucosa bucal y gingival gene-
ralmente son permanentes y ayudan al diagnésti-
co. Sin embargo, en algunos casos la pigmenta-
cion bucal también tiende a desaparecer. Asi, la
ausencia de manchas de melanina no implica que
el individuo no esté afectado por el sindrome de
Peutz-Jeghers. Dependiendo de la edad, en el pa-
ciente joven la pigmentacidn puede estar presente,
pero la poliposis no es aln sintomatica; mientras
que en el enfermo anciano la pigmentacion podria
ya haberse destefiido mientras que la sintomatolo-
gia por los pélipos es prominente.810

Las maculas pigmentadas son una acumulacion
de macréfagos en la dermis superior con un incre-
mento en el nimero de melanocitos normales en la
capa basal. Esta pigmentacién mucocutanea es
benigna.?

Herencia autosémica dominante

El sindrome de Peutz-Jeghers se transmite como
un patron autosdmico dominante de herencia, con
penetrancia variable e incompleta y un riesgo para
sus descendientes de heredar el gen en 50% para
ambos géneros. Algunos autores reportan la ausen-
cia de historia familiar positiva de esta enfermedad
en cerca del 40% de casos que son secundarios a
nuevas mutaciones o bien donde la enfermedad no
fue diagnosticada en generaciones anteriores. El 40
a 45% de los individuos afectados desarrollan la en-
fermedad.®

La susceptibilidad es secundaria a una alteracion
genética que se presenta en un gen tumor-supre-
sor. En 1997, Hemminki y colaboradores mapearon
un gen en el cromosoma 19p13.3. Un afio después,
Jenne y colegas identificaron que el gen en este lo-
cus codifica para una serina treonina cinasa, llama-
da STK11, antes llamada LKB1. Una mutacion en
este gen confiere susceptibilidad, mientras que una
segunda mutacion somatica podria ser requerida
para producir el fenotipo sindrome de Peutz-Jeg-
hers a nivel celular. La funcién de STKI1 no esta
bien determinada; se especula que tiene un papel
en el desarrollo de la arquitectura celular y, cuando
muta, conduce a una desorganizacion de células
especializadas en multiples érganos. Todas las mu-
taciones de LKB1 conducen a una pérdida de la ac-
tividad cinasa. Otros sindromes susceptibles a can-
cer estan asociados con la actividad kinasa. El sin-
drome de Peutz-Jeghers representa el primer sin-
drome de susceptibilidad a cancer que resulta de la
inactivacion de la cinasa.l311-14

Las mutaciones en este gen se han encontrado en
muchos, pero no en todos los pacientes afectados
por sindrome de Peutz-Jeghers, lo que sugiere que
exista heterogeneidad en este sindrome y que pro-
bablemente exista un segundo locus en el gen que
yace en 13g13.4. El andlisis genético es posible en
las familias con sindrome de Peutz-Jeghers. La iden-
tificacion de portadores genéticos en una edad tem-
prana puede mejorar el manejo de los individuos
afectados, como la deteccién y remocion profilactica
de pdlipos, reduciendo el riesgo de complicaciones
de la enfermedad. Para los individuos no afectados,
la exclusion del estado de portador puede liberar el
estado de ansiedad y prevenir el someterse a pro-
cedimientos diagndsticos innecesarios.?

El receptor del factor de crecimiento epidérmico
(EGFr) esta involucrado en el sindrome de Peutz-Jeg-
hers. El factor de crecimiento epidérmico es una pro-
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teina presente en los fluidos corporales y producidos
en las glandulas salivales y las glandulas de Brunner
en el duodeno. Es una glicoproteina transmembrana,
cuyas actividades bioldgicas incluyen el incremento
de la proliferacion celular, inhibe la produccion acida
del estbmago, aumenta la produccién de moco y posi-
blemente participa en la transformacion maligna de los
tejidos. En un estudio se demostro que en el paciente
con sindrome de Peutz-Jeghers existe una sobreex-
presion de este factor de crecimiento epidérmico, lo
gue probablemente esté relacionado con la suscepti-
bilidad neoplasica de este sindrome.*®

CUADRO CLINICO

Sintomas: Los sintomas clinicos son mas importan-
tes en el adolescente o en el adulto joven, no hay
predominio por género. La causa mas comun de
consulta es por una manifestacion gastrointestinal.
La pigmentacion mucocutanea rara vez es motivo de
consulta. La presencia de dolor abdominal cdlico
causado por la intususcepcion recurrente hace que
el paciente busque ayuda médica urgente. Cerca del
33% de los pacientes experimentan sus primeros
sintomas en la primera década de la vida y mas del
60% lo hacen antes de los 20 afios.

La obstruccion intestinal causada por los polipos
es el sintoma més comun en el sindrome de Peutz-
Jeghers y se ha reportado en 86% de los pacientes
afectados. La intususcepcion del intestino delgado
usualmente se resuelve de manera espontanea;
pero cuando progresa a obstruccion intestinal agu-
da con ileo, se requiere cirugia urgente. Se ha impli-
cado como otro posible mecanismo fisiopatologico
del dolor la liberacion de serotonina por las células
argentafines de los pélipos, lo que produce aumen-
to de la peristalsis.6:17

Un segundo sintoma importante es la pérdida
sanguinea. La hemorragia rectal se ha reportado en
81% de los casos, la hematemesis en 10%. La he-
morragia cronica o recurrente de la poliposis puede
conducir a anemia por deficiencia de hierro, lo cual
puede ser el Unico sintoma. Menos frecuente es la
hemorragia gastrointestinal masiva que puede con-
ducir a sincope.

En un trabajo presentado por el doctor Cervantes y
colaboradores, las manifestaciones clinicas incluye-
ron: dolor abdominal (87.5%), hematoquezia (37.5%),
vomito (31.2%), distension abdominal (25%) y prolap-
so rectal (18.7%).18

En los nifios, la presentacion tipica puede ser el
prolapso anal de los pdlipos con prolapso rectal. Este
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puede ser un sintoma inicial en las edades tempra-
nas en ausencia de pigmentacion, la cual puede apa-
recer mas tarde. El prolapso rectal es la manifesta-
cién mas vista de la enfermedad en menores de dos
afos. En adultos, el prolapso de pélipos se ha repor-
tado en 24% de los casos estudiados.%%°

VIGILANCIA

El seguimiento de los pacientes con sindrome de
Peutz-Jeghers se debe realizar con regularidad
(cada uno o dos afios) mediante endoscopia superior
y baja, asi como estudio baritado del intestino delga-
do para la deteccién temprana y remocion de todos
los polipos accesibles del tracto gastrointestinal. Los
polipos en el estbmago, duodeno y colon son mas
frecuentes de lo que se espera, ya que la mayoria de
éstos son asintomaticos y se recomienda su resec-
cion endoscopica. En un seguimiento de 31 pacien-
tes que correspondian a la familia originalmente es-
tudiada por Peutz, Giardiello observé la incidencia de
neoplasia en 15 de ellos; cuatro casos fueron carci-
nomas gastrointestinales, hubo 10 carcinomas extra-
intestinales y un mieloma mudltiple.2°

Uno de los mayores problemas en el manejo de
estos pacientes es que la mayoria de los pélipos es-
tan localizados en el intestino delgado, por lo que son
inaccesibles a la endoscopia convencional. Un méto-
do combinado de endoscopia y cirugia se ha em-
pleado para la remocion de todos los pélipos demos-
trados en el intestino delgado por estudios de radio-
logia. Con la endoscopia intraoperatoria, se puede
inspeccionar todo el intestino delgado y todos los p6-
lipos se pueden quitar endoscopica o quirdrgicamen-
te con el fin de prevenir complicaciones mayores
como la intususcepcién. Un grupo italiano propone el
uso de enteroclisis para el intestino delgado con me-
dio de contraste para la identificacion de pélipos en
el intestino delgado y, una vez descubiertos, se su-
giere la endoscopia intraoperatoria para la reseccion
completa de estos polipos.?*

En el seguimiento del paciente ocasionalmente
pueden surgir emergencias quirdrgicas. Muchos epi-
sodios de intususcepcion se resuelven de forma es-
pontanea; pero si no reduce en pocas horas o hay
sintomas de oclusion intestinal, esté indicada una la-
parotomia. La cirugia puede ser conservadora, la in-
tususcepcién se puede resolver manualmente o los
polipos responsables se pueden extirpar mediante
una enterotomia, ligadura y sutura o con reseccion
limitada. Los grandes pélipos en el piloro o el duode-
no pueden causar obstruccion del tubo digestivo sin
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intususcepcion. El riesgo de laparotomias de repeti-
cion es alto y las resecciones intestinales repetidas
pueden conducir a un sindrome de intestino corto.

El prolapso rectal podria curar espontaneamente
o responder a tratamiento conservador. El prolapso
irreductible o persistente requiere tratamiento qui-
rdrgico.

RIESGO DE CANCER

Los pacientes con sindrome de Peutz-Jeghers tienen
un riesgo incrementado para el desarrollo de neopla-
sias. Inicialmente se consideraba que el curso de la
enfermedad era benigno, pero han existido cada vez
mas reportes del desarrollo de neoplasias en pacientes
con sindrome de Peutz-Jeghers. Las dificultades para
la interpretacion histolégica correcta han resultado en
debate acerca si se considera a los pélipos del sindro-
me de Peutz-Jeghers como precursores de neoplasias.
Factores en contra o en oposicion son la falta de corre-
lacion entre la localizacion reportada de las neoplasias
(colon y estbmago) y el sitio mas habitual de los hamar-
tomas (intestino delgado) y la coexistencia de adeno-
mas. En contraparte, existe la clara evidencia de casos
documentados de neoplasias gastrointestinales proce-
dentes de hamartomas con cambios adenomatosos y
la progresion a adenocarcinomas.

Por lo tanto, los pacientes con sindrome de Peutz-
Jeghers estan expuestos al desarrollo de neoplasias
intestinales y extraintestinales, se considera asi a la
enfermedad como factor de susceptibilidad para el
desarrollo de cancer. El espectro de tumores extrain-
testinales incluye algunas neoplasias raras del apa-
rato reproductor femenino y masculino. Otras mas
comunes son las neoplasias de mama y pancreas
que aparecen en edades mas tempranas que en la
poblacién general. Se considera que la edad prome-
dio en que aparecen estas neoplasias es a los 40
afios. El riesgo exacto del desarrollo de cancer en
sindrome de Peutz-Jeghers no esta bien determina-
do, pero se considera que es de nueve a 18 veces
mayor que en la poblacién general.1%:22.23

Neoplasias gastrointestinales

Los sitios de malignidad reportados mas frecuente-
mente en sindrome de Peutz-Jeghers son: duodeno,
seguido de estbmago y colon. Es interesante que
estas neoplasias se encuentran en los mismos sitios
qgue la mayoria de las neoplasias encontradas en la
poblacion general y no en los sitios de predileccion
de los polipos hamartomatosos del sindrome. Sin

embargo, los adenocarcinomas en el yeyuno e ileon
que han sido encontrados en sindrome de Peutz-
Jeghers son extremadamente raros en la poblacion
general. Otro sitio frecuente en donde se observan
neoplasias es el pancreas, aparecen en gente joven,
alrededor de los 30 afios.1%:20.24.25

Neoplasias extraintestinales

Carcinoma de mama: Son frecuentes en mujeres
con sindrome de Peutz-Jeghers. El cancer bilateral
premenopausico es raro en la poblacion general.
Histologicamente es de tipo infiltrativo ductal, aunque
también se han descrito los de tipo papilar. Se consi-
dera que es secundario a estimulacién estrogénica
producida por neoplasias ovaricas que se presentan
simultaneamente. Debido al incremento de la sus-
ceptibilidad, se recomienda un examen rutinario de
mama. El riesgo de desarrollar cancer es de 5%.
Tumores de cordones sexuales con tibulos
anulares: Junto a varios tumores de ovario benig-
nos, como los quistes de ovario, el sindrome de Peu-
tz-Jeghers esta asociado con neoplasias de ovario
malignas raras como el tumor de cordones sexuales
con tdbulos anulares (SCTAT). Este tumor es extre-
madamente raro en la poblacién general; cuando
aparece asociado a sindrome de Peutz-Jeghers, tipi-
camente es bilateral, con distribucién multifocal que
causa solo un pequefio agrandamiento del ovario y
tiene depositos calcificados. El crecimiento de estos
tumores tiene un curso benigno y semeja malforma-
ciones foliculares analogas a los pélipos hamartoma-
tosos de este sindrome. Sin embargo también se ha
descrito un curso maligno hasta en un 20% de los ca-
sos para este tumor asociado a sindrome de Peutz-
Jeghers. Es un tumor ovarico funcionante, que esta
asociado a precocidad sexual en nifias. En las pa-
cientes mayores, suele presentarse irregularidad
menstrual o hemorragia posmenopausica atribuida a
hiperestrogenismo. También se puede ver hiperpla-
sia endometrial. En muchos casos, estos tumores no
son diagnosticados y son hallazgos de autopsias.
Adenoma maligno: Es un adenocarcinoma bien
diferenciado del endocérvix que surge de las glandu-
las endocervicales y muestra alto grado de diferen-
ciacion epitelial. A pesar de la apariencia histolégica
inocua, el adenoma maligno tiene una conducta alta-
mente agresiva con una progresion rapida y facil di-
seminacion. Este tumor responde pobremente a la
terapia convencional y conlleva un pronéstico malo.
A veces, cuando el tumor se encuentra in situ, es un
hallazgo de autopsia. Es extremadamente raro en la

Rev Med Hosp Gen Mex 2005; 68 (2): 99-105 103



Abdo FJIM et al. Sindrome de Peutz-Jeghers

poblacién general, pero frecuente en asociacion con
sindrome de Peutz-Jeghers, lo que sugiere una rela-
cion patogénica. El diagnéstico es dificil, se puede
presentar con sintomas como descarga vaginal
acuosa, mucosa o hemorragica anormal. La edad
media del diagnoéstico es de 40 afios y se realiza
después de una cirugia por indicacién “benigna”. El
seguimiento clinico regular y la citologia se reco-
miendan en los pacientes con sindrome de Peutz-
Jeghers. Para la evaluacion citolégica en estos pa-
cientes, se requieren muestras de endocérvix, exo-
cérvix y vagina. El ultrasonido pélvico por alguna
masa endocervical podria alertar al ginecdlogo y el
patdlogo sobre la posibilidad de un adenoma maligno
y conducir a un diagnostico correcto y a la estadifica-
cion de este tumor.

Tumores ovéaricos mucinosos: Los cistoadeno-
mas mucinosos con metaplasia mucinosa del epitelio
tubular pueden existir en pacientes con sindrome de
Peutz-Jeghers y ser simultaneos a los dos tumores
descritos anteriormente. La etiologia ha sido la so-
breestimulacion estrogénica por tumores gonadales
estromales.

Tumores de células de Sertoli: Es un tumor go-
nadal estromal raro del testiculo, que se ha reporta-
do en asociacién a este sindrome. Es bilateral, mul-
tifocal y puede ser calcificante. Su incidencia es alta
en el hombre. Tiene un curso clinico e histoldgico be-
nigno. En algunos casos, hay actividad hormonal
anormal que es el resultado de un incremento de la
actividad de aromatasa que lleva en consecuencia
hiperestrogenismo manifestado por ginecomastia y
crecimiento y desarrollo acelerado. El curso de estos
tumores también es benigno, pero el 10 a 20% de los
casos tienen un curso fatal. El tratamiento debe ser
individualizado.322:26.27

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Se debe realizar diagnéstico diferencial con otros
sindromes de poliposis de tipo adenomatosa, inclu-
yendo la poliposis adenomatosa familar, el sindro-
me de Cowden y el sindrome de Bannayan-Riley-
Ruvalcaba en donde la endoscopia requiere de
toma de biopsia dado que la imagen macroscépica
es muy similar para pélipos adenomatosos y hamar-
tomatosos.®1%:2

TRATAMIENTO

Se recomienda la remocion de los pélipos mediante
técnica de polipectomia endoscoépica. Cuando su lo-
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calizacion en intestino delgado, lo cual impide su fa-
cil acceso, se emplean técnicas combinadas de en-
doscopia y cirugia.3?8

CONCLUSIONES

Se debe realizar la busqueda del sindrome en pre-
sencia de las manchas melanicas. Cuando esta
presente, se debe llevar a cabo revision de la fami-
lia. Los métodos diagnésticos (serie esofagogastro-
duodenal, transito intestinal, colon por enema, en-
doscopia alta y colonoscopia) ofrecen porcentajes
adecuados de certeza diagndstica. Los estudios de
endoscopia con biopsia de seguimiento para detec-
cion de cancer son muy importantes, asi como la
busqueda de neoplasias asociadas. Todos los pdli-
pos hallados deben ser resecados mediante endos-
copia y cirugia.
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