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Resumen

Introduccién: El sindrome de Peutz-Jeghers es una pa-
tologia con herencia autosémica dominante caracterizado
por poliposis hamartomatosa y por pigmentacion muco-
cutanea. El objetivo de este estudio es informar un caso
atendido en el Hospital General de México.

Caso clinico: Hombre de 28 afios de edad con dermatosis
hiperpigmentada en mucosa oral, labios y palmas de las
manos que evoluciond con intolerancia a la via oral e icteri-
cia obstructiva. Por panendoscopia en la segunda porcion
duodenal se observaron polipos sésiles, pangastricos, asi
como piloro franqueable; en la region del ampula de Vater,
un polipo sésil que deformaba el area. No se aprecio salida
de bilis por la region ampular. Mediante ultrasonido y tomo-
grafia computarizada de abdomen se corrobor6 dilatacion
de la via biliar extrahepatica. Se colocaron dos endoproé-
tesis en el colédoco mediante colangiografia endoscopica
para remediar la obstruccion biliar. Se realizé gastroyeyu-
noanastomosis en Y de Roux, debido a la obstruccion del
duodeno por pdlipos entre la segunda y tercera porcion,
asi como enterotomia yeyunal por lesidn intraluminal for-
mada por un conglomerado de polipos que ocluian par-
cialmente la luz intestinal. La evolucion del paciente fue
satisfactoria. El estudio anatomopatoldgico indicd polipos
hamartomatosos.

Conclusiones: La obstruccion duodenal, y de forma se-
cundaria de la via biliar, es una manifestacion rara asocia-
da con el sindrome de Peutz-Jeghers. El tratamiento de
eleccion es la reseccién de los pdlipos y el manejo de la
obstruccion de la via biliar.

Palabras clave: Sindrome de Peutz-Jeghers, obstruccién
duodenal, obstruccion de la via biliar.

Abstract

Background: Peutz-Jeghers syndrome (PJS) is a patho-
logy with autosomal dominant inheritance characterized by
the presence of hamartomatous polyposis and mucocuta-
neous pigmentation. We present a case report from the
Hospital General of Mexico.

Clinical case: We present the case of a 28-year-old male.
During physical examination we noted hyperpigmented der-
matosis of the oral mucosa and lips. The same condition was
seen in both palms. The condition evolved with intolerance
to oral feeding and progressive obstructive jaundice. Panen-
doscopy reported pangastric sessile polyps, as well as being
pylorus passable. In the second duodenal portion occupying
the region of the ampoule of Vater was a sessile polyp that
deformed the region. Exit of bile was not observed through
the ampoule. Ultrasound and computed tomography of the
abdomen corroborated dilatation of the extrahepatic biliary
tract. Two endoprostheses were placed in the bile duct by en-
doscopic cholangiography, with improvement of biliary obs-
truction. Roux-en-Y gastrojejunoanastomosis was performed
because of obstruction of the duodenum by polyps between
the second and third portion. Jejunal enterotomy was neces-
sary because of the presence of intraluminal injury formed by
a conglomerate of polyps. The patient had a satisfactory evo-
lution. Pathological study reported hamartomatous polyps.
Conclusions: Duodenal obstruction secondary to biliary
tract obstruction is a rare manifestation associated with
PJS. In these cases, the treatment of choice is polyp re-
section using endoscopic and/or surgical approach as well
as management of the biliary tract obstruction.

Key words: Peutz-Jeghers syndrome, duodenal obstruc-
tion, biliary obstruction.
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Introduccion

El sindrome de Peutz-Jeghers es una patologia con herencia
autosdmica dominante caracterizado por poliposis hamarto-
matosa y por pigmentacion mucocutanea.'

En Corea, Choi ha informado la incidencia del sindrome
de Peutz-Jeghers en uno de cada 8300 a 29 000 nacidos vi-
vos, menor que la de los polipos adenomatosos.?

Los polipos se presentan en cualquier porcion del tubo
digestivo, con mayor frecuencia en el intestino delgado.
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Pueden ser sésiles o pedunculados, unicos o multiples, de
tamafio variable. El diagnostico se realiza con mayor fre-
cuencia entre el primer o tercer decenio de la vida.'
Presentamos el caso clinico de un paciente con sindrome
de Peutz-Jeghers que curs6 con sintomatologia secundaria a
la obstruccion del duodeno y de la via biliar extrahepatica.

Caso clinico

Hombre de 28 afios de edad, originario del Distrito Federal
y residente del Estado de México. Dentro de sus antece-
dentes destaca el fallecimiento de su madre por probable
cancer gastrico y del padre por patologia del pancreas no
especificada. Tabaquismo durante 10 afios con un prome-
dio de consumo de dos cigarrillos al dia. Nueve afios antes
ameritd laparotomia exploratoria por sepsis abdominal, en
la cual se realizé reseccion intestinal de 90 cm mas colos-
tomia con reconexion un mes después; la causa permanecio
desconocida. Inicid el padecimiento que aqui se refiere, mes
y medio antes de ingresar al Hospital General de México,
con saciedad temprana, plenitud posprandial, ndusea, vomi-
to posprandial de contenido gastrico, regurgitacion, pirosis,
astenia, adinamia, hiporexia y pérdida de 10 kg de peso cor-
poral. En medio particular recibi6 tratamiento con inhibido-
res de la bomba de protones sin mejoria, por lo que se solici-
t6 panendoscopia, la cual indico poliposis multiple gastrica,
gastritis erosiva y esofagitis grado A de la clasificacion de
Los Angeles;® se continu6 con inhibidores de la bomba de
protones. En noviembre de 2009 acudié al Servicio de Ur-
gencias del Hospital General de México por deshidratacion
moderada y desequilibrio hidroelectrolitico; fue manejado
con soluciones parenterales, con correccion de las altera-
ciones y trasladado al Servicio de Gastroenterologia para
continuar estudio. A la exploracion fisica destacaron signos
vitales dentro de los parametros normales, mucosa oral y
de los labios con dermatosis hiperpigmentada en forma de
maculas de 2 a 5 mm, asi como en ambas palmas (figuras 1
y 2). El resto de la exploracion sin datos patologicos.

Los estudios de laboratorio demostraron hemoglobina
de 9.6 g/dl, hematocrito de 29%, electrélitos normales, an-
tigeno carcinoembrionario, Ca 19-9 y alfafetoproteina sin
alteraciones. La evolucion del paciente fue torpida con in-
tolerancia a la via oral por vomito posprandial inmediato
¢ ictericia obstructiva progresiva. Se realizd nuevamen-
te panendoscopia en la que se observaron multiples poli-
pos sésiles de 1 a 2 cm de diametro, pangastricos, piloro
franqueable y en la segunda porcion duodenal, ocupando
la region del ampula de Vater, un polipo sésil de 4 cm de
diametro que deformaba la region. No se observo salida de
bilis por region ampular (figura 3).
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Figura 1. Manchas hiperpigmentadas en la mucosa oral.

En el ultrasonido de abdomen se apreci6 dilatacion de la
via biliar extrahepatica (figura 4).

Por tomografia computarizada de abdomen se diagnosti-
caron multiples lesiones de aspecto polipoide en estdmago,
duodeno, intestino delgado y colon izquierdo, ademas de
corroborar via biliar extrahepatica dilatada e imagen suge-
rente de obstruccidn del colédoco (figura 5).

Por lo anterior se realizé colangiografia retrograda endos-
copica con la que se encontrd obstruccion del duodeno entre
la segunda y tercera porcion por lesiones tumorales de aspec-
to maligno; se tomaron biopsias. En la via biliar se colocaron
dos endoprotesis, con alivio del cuadro de obstruccion biliar,
pero el paciente continu6 con datos clinicos de obstruccion
duodenal por lo que fue intervenido quirurgicamente. Se le
realizé gastroyeyunoanastomosis en Y de Roux y se encon-
tr6 obstruccion del duodeno por lesiones tumorales entre la
segunda y tercera porciones. En la cdmara gastrica multiples
polipos sésiles y pedunculados. Se realizé también enteroto-
mia yeyunal por lesion intraluminal formada por un conglo-
merado de polipos que ocluian parcialmente la luz intestinal;
la lesion fue resecada (figura 6).
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Figura 2. Manchas hiperpigmentadas en la palma.

Figura 4. En el ultrasonograma se aprecia dilatacién de la via biliar
extrahepatica.

Figura 3. Por panendoscopia se observaron pdlipos gastricos.

Posteriormente el paciente fue sometié a colonoscopia
en la que se hallaron multiples polipos en colon descen-
dente, del cual se tomo tejido para biopsia. El estudio de
anatomia patologica de las piezas quirurgicas y endoscopi-
cas indico polipos hamartomatosos. El paciente fue dado de
alta para su seguimiento en consulta externa.

Figura 5. La tomografia axial computarizada evidencia dilatacion de
la via biliar extrahepatica.

Discusion

El sindrome de Peutz-Jeghers se hereda con patrén auto-
somico dominante, con penetracion variable e incompleta
y riesgo para descendientes de heredar el gen de 50% para
ambos sexos.*
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Figura 6. Por enterotomia se visualizaron pdlipos que ocluian la luz
intestinal.

Existe una alteracion genética que se presenta en un gen
tumor supresor ubicado en el cromosoma 19pl3.3, este
locus codifica una serina/treonina cinasa llamada STKI11,
antes llamada LKB1. La mutacion en este gen confiere sus-
ceptibilidad y se requiere una segunda mutaciéon somatica
para producir el sindrome a nivel celular.®

Los polipos presentan musculo liso que proviene de la
muscularis mucosae. La presencia de células de Paneth
hacen la diferencia entre un po6lipo hamartomatoso y uno
adenomatoso. Existe pseudoinvasion donde el epitelio se
proyecta al interior de la pared intestinal. La mucosa es for-
zada a través de la muscularis mucosae 'y dentro de la sub-
mucosa y alrededor de los espacios mucinosos. Los quistes
mucinosos son hallazgos en los pdlipos intestinales de este
sindrome. El paciente con sindrome de Peutz-Jeghers tiene
nueve a 18 veces mas riesgo que la poblacion general para
desarrollar cancer, también existe un riesgo significativa-
mente mayor de desarrollar otros tumores benignos y ma-
lignos en multiples 6rganos, tanto gastrointestinales como
extragastrointestinales.®’

Los sitios de malignidad mas frecuentemente son el duo-
deno, el estomago y el colon. En pacientes con sindrome
de Peutz-Jeghers se han encontrado canceres de pulmon,
pancreas, mama, ovario y testiculos. El cancer de mama es
frecuente y secundario a la estimulacion estrogénica produ-
cida por neoplasias ovéricas. El riesgo de desarrollar cancer
es de 5%; uno de los mas frecuentes es el adenocarcinoma
diferenciado del endocérvix. El sindrome de Peutz-Jeghers
se asocia también con cistoadenomas mucinosos con me-
taplasia mucinosa del epitelio tubular, tumores de células
de Sertoli, tumor gonadal estromal del testiculo, bilateral,
multifocal y calcificante.**?

Se han identificado polipos en diferentes sitios anatomi-
cos como en la region nasal, en los uréteres, en la vesicula
biliar e incluso en la via biliar, manifestados con sindrome
ictérico.!® En nuestro paciente los pdlipos en el duodeno,
con obstruccion del esfinter de Oddi, ocasionaron el sindro-
me ictérico obstructivo y la obstruccion intestinal.

La pigmentacion de la piel y de las mucosas, junto con
los pdlipos, son indicadores de este sindrome. Sin embargo,
la ausencia de esta pigmentacion no excluye el diagnostico
de sindrome de Peutz-Jeghers. Las lesiones pigmentadas se
presentan en los labios en 96% de los casos y en la mucosa
oral en 83%, alrededor de la nariz y de los ojos en 36%,
y ocasionalmente en los genitales, las plantas y la mucosa
intestinal."’ Dentro del cuadro clinico las manifestaciones
del aparato digestivo son las mds comunes. Es frecuente el
dolor abdominal por intususcepcién recurrente. Se ha en-
contrado obstruccion intestinal en 86% de los casos. La rec-
torragia es una manifestacion que ocasiona anemia cronica.
En su articulo sobre sindrome de Peutz-Jeghers, Cervantes
y colaboradores'? registraron dolor abdominal en 87.5% de
los casos, hematoquecia en 37.5%, vomito en 31.2%, dis-
tension abdominal en 25% y prolapso rectal en 18.7%. En
el paciente que reseflamos la sintomatologia principal fue
obstruccion intestinal con vomito y obstruccion biliar ma-
nifestada por ictericia intermitente. El prolapso de pdlipos
a través del ano se observa con mayor frecuencia en la po-
blacion pediatrica, en adultos se ha encontrado en 24% de
los casos."

Los poélipos en la region pilorica o duodenal pueden
ocasionar obstruccion intestinal y de la via biliar, como
en el paciente referido. En la literatura esta condiciéon
es infrecuente y solo existen algunos casos descritos. En
1994, Gentile y colaboradores'* informaron el caso de
una nifia de nueve afios de edad con sindrome de Peutz-
Jeghers y poliposis duodenal en la cuarta porcién, que
presento intususcepcion duodenal y de forma secundaria
obstruccion de la via biliar; el manejo quirtrgico fue re-
duccion de la intususcepcion y reseccion de los polipos,
asi como esfinteroplastia. En 1996, Schnedl y colabora-
dores'® describieron a una mujer de 58 afios de edad con
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sindrome de Peutz-Jeghers y dolor abdominal recurrente
asociado con intususcepciéon duodenoyeyunal recurrente,
que eventualmente le ocasiond obstruccion duodenal y
de la via biliar. En 2007, Rautou y colaboradores'® re-
seflaron el caso de un hombre de 29 afios de edad con
sindrome de Peutz-Jeghers que presentd intususcepcion
duodenal y secundariamente obstruccion de via biliar y
pancreatitis, por lo que fue sometido a pancreatoduode-
nectomia por sospecha de cancer de pancreas que final-
mente fue descartado.

El diagnodstico diferencial se debe realizar con otros
sindromes de poliposis: poliposis adenomatosa familiar,
sindrome de Cowden, sindrome de Bannayan-Riley-Ruval-
caba.

Se recomienda como tratamiento la remocion de los po-
lipos mediante polipectomia endoscopica o técnicas combi-
nadas de endoscopia y cirugia.!”

Conclusiones

El sindrome de Peutz-Jeghers debe sospecharse en todo
paciente con poliposis intestinal y dermatosis en forma
de maculas melanicas en labios, mucosa oral y dedos. La
obstruccion duodenal y, de forma secundaria, de la via bi-
liar es una manifestacion rara, con pocos informes en la
literatura. El diagndstico debe sospecharse ante un cuadro
de oclusion intestinal asociado con ictericia, debiéndose
descartar también pancreatitis concomitante secundaria a
obstruccion de la via biliar extrahepatica. Debido a que el
sindrome de Peutz-Jeghers es una entidad hereditaria, los
familiares directos del paciente deben someterse a estudio
y escrutinio, en los cuales son de utilidad los métodos en-
doscopicos.

En casos como el presentado el tratamiento de eleccion
es la reseccion del o los polipos mediante cirugia abierta o
endoscopica, asi como el manejo de la obstruccion de la via
biliar, para lo que puede ser de utilidad la derivacion de la
via biliar o la colocacion de endoprotesis.
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