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Solucion crioquirdrgica para hiperpigmentacion
mucocutanea en el sindrome de Peutz-Jeghers:

a propdsito de un caso

Cryosurgery an option in hyperpigmentation in Peutz-Jeghers syndrome.

A case report

Liliana Calandria
Consulta dermatoldgica privada, Montevideo, Uruguay

RESUMEN

El sindrome de Peutz-Jeghers (SPJ) es un trastorno genético poco
comun caracterizado por poliposis hamartomatosa y pigmenta-
cidbn mucocuténea. Las lesiones pigmentadas de las mucosas y
semimucosas, particularmente en la cavidad bucal, son comunes
y, a menudo, una caracteristica diagnéstica clave, ya que aparecen
en 80 a 96% de las personas afectadas. Las manifestaciones gas-
trointestinales, como obstruccion intestinal y poliposis, estan bien
documentadas. Existe literatura limitada sobre el tratamiento de la
pigmentacion mucocutanea asociada.

Proponemos la criocirugia como una opcién de tratamiento
ambulatorio para eliminar estas lesiones pigmentadas que causan
preocupaciones estéticas, especialmente en la adolescencia. La
criocirugia con nitrégeno liquido se aplicé en multiples sesiones,
espaciadas entre uno y dos meses, con un cuidadoso seguimien-
to para detectar recurrencias. Se utilizaron técnicas de pulveriza-
cién y de punta de contacto, y el método de punta de contacto
mostré resultados més eficaces y duraderos, incluida la formacién
de ampollas en las zonas tratadas.

La aplicacion de la criocirugia en el tratamiento de la pigmen-
tacién en el sindrome de Peutz-Jeghers no esté bien establecida
en la literatura. Sin embargo, nuestros resultados sugieren que
podria ser una opcién para controlar estos problemas cosméticos.

PALABRAS CLAVE: criocirugia, hiperpigmentacion mucocutanea,
sindrome de Peutz-Jeghers.

Introduccion
| sindrome de Peutz-Jeghers es una patologia here-
ditaria rara que afecta a una de cada 8 300 a 29 mil
personas nacidas vivas,' aunque algunas estimaciones in-

ABSTRACT

Peutz-Jeghers syndrome (PJS) is a rare genetic disorder charac-
terized by hamartomatous polyposis and mucocutaneous pig-
mentation. The mucosal and semi-mucosal pigmented lesions,
particularly in the oral cavity, affects 80-96% of individuals. There
is limited literature on the treatment of the associated mucocuta-
neous pigmentation.

Cryosurgery using liquid nitrogen was applied in multiple ses-
sions, soft spray was applied compared to contact tips, in separate
sessions of approximately one to two months to better monitor
the evolution. The contact-tip approach showing more effective
and durable results, including the formation of blisters in the treat-
ed areas.

We propose cryosurgery as a treatment option for these pig-
mented lesions, which can cause aesthetic concerns for patients.

KEYWORDS: cryosurgery, mucocutaneous hyperpigmentation,
Peutz-Jeghers syndrome.

dican una incidencia menor, de uno en 300 mil nacimien-
tos. El sindrome esta asociado con una mutacién en el gen
STK11,situado en el cromosoma 19q13.3, que es responsa-
ble de regular la supresion tumoral. Esta mutacion genera
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una predisposicion en el desarrollo de polipos hamarto-
matosos en diversas partes del tracto gastrointestinal, lo
que aumenta significativamente el riesgo de cancer, esto
es 18 veces mayor que en la poblacién general.

Los primeros reportes sobre este sindrome los realiz6
J.R.T. Conner en 1895, aunque fue en 1921 cuando Peutz
reconocid la relacion entre los pdlipos intestinales y la
pigmentacion cutdnea y mucosa. En 1949 Jeghers? definid
el cuadro clinico de manera mas detallada y el caracter
mendeliano hereditario.

El marco clinico del spj® involucra manchas pigmen-
tadas en los labios, la cavidad oral (especialmente en las
encias, el paladar y los labios), asi como en los dedos de
las manos y los pies. Estas manchas, de color amarronado
oscuro, son una caracteristica diagndstica y suelen apa-
recer en 80 a 96% de los casos, y son permanentes en la
mucosa bucal. Sin embargo, en algunos pacientes la pig-
mentacion puede desvanecerse con el tiempo. Esta pig-
mentaciéon mucocutdnea debe diferenciarse del sindrome
de Laugier-Hunziker,* sin asociaciones malignas.

Caso clinico

En el caso que presentamos, una paciente de 17 aios, que
habia sufrido un episodio de intususcepcioén intestinal,
consulté por la presencia de manchas oscuras en los la-
bios y en la mucosa bucal (figuras 1-3). La paciente bus-
caba una solucion estética debido a la preocupacion por
su apariencia. Se han descrito tratamientos™® con Q-swit-
ched alexandrita 755 nm o Q-s Nd:Yag ldser (1064 nm,
532 nm), que por razones econdémicas no consideramos.
Dado lo raro de la afeccidn y la escasa bibliografia sobre
su tratamiento dermatoldgico, decidimos experimentar
con un tratamiento de criocirugia*>’ utilizando nitrégeno
liquido para la eliminacion de la pigmentacion.

Tratamiento crioquirdrgico

Tradicionalmente la criocirugia se ha utilizado para el
tratamiento de diversas afecciones dermatoldgicas, inclu-
yendo verrugas, lesiones benignas y otras patologias cu-
taneas. En el contexto del sindrome de Peutz-Jeghers, la
criocirugia se ha convertido en una solucién prometedora
para tratar las manchas pigmentadas, especialmente en las
mucosas y en las semimucosas orales.

El tratamiento se llevo a cabo por sectores, en varias
sesiones, espaciadas entre uno y dos meses para permitir
un seguimiento cercano y observar posibles recidivas en
la totalidad de las lesiones.

Se traté cada zona de forma segmentada para poder
monitorear la evolucién. Se utilizaron dos tipos de apli-
cacion de nitrégeno liquido: en spray abierto y suave, y el
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Figura 1. Paciente antes del tratamiento.

Figura 2. Paciente antes del tratamiento.

Figura 3. Paciente antes del tratamiento.
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uso de puntas de contacto, comparando ambos tipos de
tratamiento en diferentes lesiones. En el método de spray
abierto congelamos por un solo ciclo durante unos tres a
seis segundos aproximadamente, dependiendo del tama-
o de la lesidén; en el caso de puntas de contacto, lo reali-
zamos hasta que hubiera un halo congelado por fuera de
lalesion de 1 a2 mm.

Con base en la anatomia patoldgica similar a lentigi-
nas, supusimos que el tratamiento en spray abierto y sua-
ve podria ser de mejor resultado y lo comparamos con el
método de puntas cerradas de contacto con destruccién
mas profunda, en distintas lesiones de la misma paciente.

Resultados y evolucion

La evolucion del tratamiento fue mas eficaz y duradera
(figuras 4 y 5) en las areas tratadas con las puntas de con-
tacto. Estas generaron la formacién de flictenas, un signo
de la efectividad de la crioterapia. En contraste, las zonas
tratadas con spray suave y punta B requirieron retoques
adicionales, ya que la pigmentacién no desaparecié com-
pletamente en una sola sesion. El seguimiento de los re-
sultados mostro que la criocirugia con puntas de contacto
fue mas efectiva para eliminar la hiperpigmentacién en la
mucosa oral de las lesiones en esta paciente portadora de
sindrome de Peutz-Jeghers.

Discusion

Las manifestaciones clinicas en dermatologia son las hi-
perpigmentaciones mucocutdneas. Aunque las manchas
cutaneas no suelen ser la causa principal de consulta, su
aparicién es una sefial temprana de que el paciente podria
estar desarrollando el sindrome de Peutz-Jeghers.

Generalmente la pigmentacién mucocutdnea del spy se
inicia en la infancia con el desarrollo de maculas marrén
oscuro a negro, de 1 a 12 mm, en los labios (95.6%) y la
mucosa oral (83%), asintomaticas, solitarias o confluen-
tes, cominmente lenticulares y a veces lineales. Es menos
usual en piel adyacente a la boca, el dorso de los dedos de
las manos y los pies, los parpados, la nariz, el paladar duro
y gingival.

Hacia la segunda década de la vida la pigmentacion
cutanea tiende a desaparecer, pero se mantiene siempre la
pigmentacion en la mucosa.

Entre los cuadros que se manifiestan con hiperpig-
mentacion de la mucosa oral se halla el sindrome de Lau-
gier-Hunziker.* Se trata de un cuadro benigno sin mani-
festaciones sistémicas, lentiginas mucocutinteas orales
frecuentemente asociadas a melanoniquia longitudinal.
Su importancia radica en diagnéstico diferencial con sin-
drome de Peutz-Jeghers
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Figura 5. Paciente después del tratamiento.

No hay relacién entre la severidad del dafio gastroin-
testinal y el nimero o intensidad de las maculas hiperpig-
mentadas.

Histologicamente estas lesiones se parecen a las eféli-
des o al léntigo simple, con incremento de los granulos
de melanina en la capa basal epidérmica y la dermis con
nimero normal o aumentado de melanocitos.

Las manifestaciones mdas comunes son gastrointesti-
nales, como obstruccién intestinal debido a la poliposis,
hemorragia rectal, dolor abdominal y prolapso rectal, éstos
suelen ser los sintomas mas frecuentes que motivan la con-
sulta médica. Debe vigilarse la asociacién con neoplasias.

Es muy escasa la documentacion del uso de criocirugia
en el tratamiento de las lesiones hiperpigmentadas asocia-
das al sindrome de Peutz-Jeghers, sin embargo, se sabe la
aplicabilidad en lesiones pigmentarias tanto en piel como
en mucosas.

Conclusién

El tratamiento de la hiperpigmentacién mucocutanea en
el sindrome de Peutz-Jeghers con criocirugia se presenta
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como una opcién prometedora, especialmente para aque-
llos pacientes que buscan soluciones estéticas. La crioci-
rugia, cuando se realiza con la técnica adecuada y bajo
una vigilancia cercana, ofrece resultados satisfactorios en
la eliminacién de las manchas pigmentadas. Si bien se ne-
cesita mas investigacion para confirmar su eficacia a largo
plazo, los resultados iniciales en este caso clinico sugieren
que la crioterapia con puntas de contacto es particular-
mente eficaz en la resolucion de la pigmentacién en la
mucosa oral, en comparacioén con el spray suave.
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