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ASOCIACION DEI SINDROME DE }EUTZ-JEGHERS CON DOS CARCINQ
MAS FRIMARIOSs DB INTESTINC DEIGADO Y DE MANA,
Reporte de un caso y revieién de la literaturs,

INTRODUCCION.

Se conoce como S{ndrome de Feutz-Jeghers (SFJ)
a 1ls asociacidn de manchae meldnicas en las mucosas oral
y anal, dedos y lebios, con roliposie intestinsl generali
rade; fué descrito ror primers ver ror el alemdn Feute en
1921 e integredo por el estadounidense Jegheres en 1944, -~
Bmiste controversis sobre el comportamiento gendtico de -
1a enfermedad habiendo sido establecido genéricamente de
tranenieidn autosémica doainante con 10 que el 508 aproxi
damente de 108 descendientes de una persona enferma pe —-
r{an afectados por ol Sfndrome (1); £in embargo, han sido
reportadas en miltiples ocasiones formas incompletae o e
digr{es familiares de la enfernedad sin este ordensmiento
genétioco por 1o cual se ha coneiderado que esta patologfa
estd determinada por un gen que tiene como caracter{sti--
cas importantes el pleiomorfismo, la variabilided de pene
trancia, le expresividad de loe genes y las mutaciones de
novo (1,2,3). No hay predileccién por sexc o rmza,

Ia naturaleza de 105 péliroe intertinalee son -
del tipo hamertomatoso cominments, y se han rsportado desz
de ol estdmago y duodeno hasta sl recto & lo large de to-
do el tubo digestivo, con mayor incidencim en yeyuno-{leon
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{(35¢), Sin embargo, en forma aislada se han hecho reportes
de pélipos adenomstosos asociados al Sfndrome, princiral--

rente en estdmago, duodeno, colon y recto (2,4,5).

las manchas mucocutdneas cldsicas ocurren ¢spe—
cielmente en cara, plantas y palmas, pero pueden presentar
se en cuelquier superficie mucoss; histolégicaments se de=
ben & un aumento en las célules melénicas, no son premalig
nae y frecuentemente deeaparecen después de la adolescen--
cie (3).

Clfnicamente la enfermedad =e manifiesta por he-
morragia persistente del tubo digestivo (mas del 95€ de ~--
lse casos), variando ampliamente desde despefies microscdri
cos hacta francos ocuadros de rectorragia o selena gue lle-
vi al peciente a anemis permanente; la diarrea es ¢l se—-
gundo signo en frecusnoia, particularmente cuando existen
fé24goe en colon y recto. El dolor es ol sfntoaa mas impor
tante y se puede presentar como cuadros pasajeros de cfl4-~
co hasta intenso dolor y distencién del abdomen sesundario
e unt obstruccidn intestinal floride (6).

Comylicacisnes del SFJ con implicacidn guirdrgiom.- Ia in
vaginacién intestinal es la complicacidn.quirdrgica mas —-.

frecuente en el SFJ, inocluyendo al prolapso rectalj se de-~
be manejar intrshoepitalariaments y se procurerd su reduc- '
¢i4r. mediante enema baritado previas radiograffss simples
del abdomen, No obstante, como en todas las invaginaciones
¢on causa orgdnica, es factible fracaear con este procedi-
mienato aunque nos cerciorsremos de las caracter{eticas mis
mes de la invaginecidn (ceco-ileal, ilecodlica o ileo-ileal}
Ante cuslquier duda de reducoién o fracaso, el pacients ds
be ser sometido a lip-rutom{a exploradora 1o mismo que si
ee prasentara como una invaginscién recurrente (2); los —
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procedimientos quinirgicos van desde desinvaginaciones por
taxis, resecciones intestinales hasta enterotom{as ¢on po-
1ipectonfas (2,3,6,7)

Coevorden en 1986 (6) introdujo una modalidad de
manejo al practicar pelipectomfas endoscépicas durante el
transoperatorio de una laparstonfa exploradora; se emplea
un fibroscopio flexible controlado por un gastroenterdlogo
on l= cabeza del enfermo y guiado por lae manos del ciruja
no durante la intervencién quinrirgica; se telescopis el in
testino delgado sobre el instrumento y se realiran polipeg
tonfas endoecdpicas, rero si loe pélipos eon séeiles o tie
nen tejido resrdotil, enterotomfas con polipectomfas o re-
secciones intestinales mfnimas; el tiempo quinirgico prome
dio o8 de 4 hores y se¢ dede complementar con coloproctosco
pia pre o postoperatoria, Refiere no tener morbimortalidad
¥ recomienda vigilencia periédica. Este es un abordaje téc
nicamente accesible, 18gico y sparentemente sin complica-=
clones,

la hemorragia del tubo digestivo asocisda al SPJ
es otra de las complicaciones con implicacidn quinfrgica =
(7,8)s K1 abordaje de estudio se hace por medios endoscépd
cos tanto superiores como inferiores; la visualizacidn del
Pélipo eangrante, su reseccidn o fulgurecidn son las altex
nativas de trataniento, El problema aparece cuando ‘ee ubi-
can en el intestino delgado siendo imposible clfnicamente
localizarlos; entonces su abordaje diagndstico y topogrdfi
co se hace iniciamlmente con angiograffs mesentérica selec—
tiva (que requiers una pérdide sangufnes superior a loas 15
ml/min) o anglogremss selectivos con sritrocitos marcados.
Cuando el pflipo eangrante s¢ llega & ubicar, requerird la

paratonfa exploradora con polipectom{s o reseccidn intestd
nale.
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REFORTE DBL CASO.~-

Un hombre de 54 aflos de edad fué interomdo en el
Hoerital de Bspescislidades del Centro Médico Ia Raga en ju
1i0 de 1985 por presentar cuadros intermitentes de oclu --
stén intestinal y melenm. Tiene como antecedents en su in-
fancie y adolescencia evacuaciones con moco y sangre en re
pevidas ocasiones, ademdm, manchas oscuras en boca, labios
y sno que desarsrecieron en la adulter. En 1958 presentf -
cuadro de oclueidn inteetinal por 10 que fud sometido a 1
paratonfa ex;lorudors en el Hosrital de los Perrocarriles
Nacionales (9) requiriendo reseccién del 85¢€ del yeyuno -=
{1eon y anastomosie primeria., BEn 1959 se le practicé nueva
legeraton{s pars polipecton{as por enterotomfas; en 1974 -
ce le practicd electrofulguracidn y reseccidn de mfitiples
1611708 colénicos. Yerpanecid amsintondtico hasta 1978 en -
que presenté colecistitis aguda reslisdndosels colecistec-
tozfs simple de urgencia; posteriormente hs tenido sfnto--
mae acido-pépticos por lo que se le realird endoscopia del
tubo digestivo superior halldndose [Slipos en estémago y -
duodeno, hernia hiatal sin esofagitis y gastritie atréfica,
Se le ha manejado desde entonces con antideidos,

Durante 1985-86 estuvo internado intermitentemen
te yor cuadros de melena y mas recientemente rectorragis -
que no podfan ser controlados hebiendo reguerilo la trans-
fusidn de 20 litros de eengre en un aflo para poder mante--
ner eus cifras de hematécrito entre 28 y 324; llemaba la -
ateacidn que nunca presentd cuadro de hirovolemis ni evae-
cuaciones disminu{das de coneistencia (que traducir{an sap
grado profuso o constante),



Figura 3. lieza guindrgica de reseccidn en bloque de tumor
yeyunal fistulizado a la pared abdominal, infiltrante de
todas las capae, Limites guinirgicos.

Pigura 4, Microfotografia del adenocarcinoms intestinal, mo
deradamente diferenciado, ulcerado, infiltrante de todas
las capae intestinales incluyendo al mesenterio,



Figura 1, Corte de un pdliro hemartomatoso: gléndulas muco-
eas dirtorsionadas y separadas por bandas de misculo 1liso

Pigura 2, Cercinoma intraductsl de mema con ratrén parilar
y cribiforme; lecho quirdrgico con necrosis extensa, in-
flamacidn aguda extensa y granulomatosa crénica a cuerpo
extrafio.



5w

En julio de 1986 se le practicd colonmoscopia com
polipecton{as pars biopsis (fig. 1), siendo su interpreta-
cién histopatoldgice hamartoma; durante ese internamiento
se le dercubrié un ndaulo en mama derecha, dure, indoloroj
as 1o tomé biopeis habiendo resultsdo un Carcinoms intredug
tal (f1g.2) por 1o que fué soastido s Mastectonfa Radicsl =~
Modificade,

Durante un internasiento posterior se descudrid -
que en 1a cicatric del dren de cirugfas antiguas agarecid -
una mees excrecente y durs por 1ls cual presenté una ffstuls
de material fecaloide de gasto escaso} se corrobord con un
trdnsito intestinal baritado, Se decidid intervenirlo quinir
gicsaente en octubre de 1986 halldndose un tumor duro de --
8x80m (fig.3) originado en la pared del intestino delgado,
infiltrante de todas sus capas, fistulizado 8 la pared adbdo
minal, K1 reporte htetopatoldgico definitivo mostrd un Ade-
nocaroinoms de intestino delgado (figs. 4,%). le practicamos
reseccién intestinal con bloque de tumor y piel fistulizade
anastomosis primaria y drenmaje de 1a cavidad,

Evoluciond su postoperstorio inmediato y mediato
con correoccidn ds la hemorrsgia del tubo digestivo, evacua-
ciones normales y précticazents ssintomdtico; estd en con--
trol en la consulta externa de este Hospital, ha ganado l4Kg
de peso haeta la fecha y su estado genersl es satisfactorio,

golucidn natural del XJ, Repunte sobdbre transformeidn ma<-
ligna,~ Desds los reportes iniciales de Bailey en 1957 en -

que revisé 67 camos de SPJ y encontrd que 24% de esos tenfan
cercinoms intestinal, han aparecido oltiples reportes a fa~
vor o en contre de 1a opinidn de este sutor (5). En ese mismo
afio as demostrd que la penetracidén de cflules de mucosa a la
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muecular o eercsa de 1l pered inteetinal no representaban in

vesién maligne sino arreglos hictoldeicos caracter{sticos de

le enfermedad demostrados por lae caracter{sticas propiamen=-

te celulares o por el comportamiento clfnico de la enfermedad
Se ertablecid entonces qus estos tiyos particulares de celula
ridad correspondfan a hatartomas y se creyé que 1a traneforms
c¢ién maligna de la enfermedsd no existia,

5in embargo, emfezaron & ajarecer reportes de carci
nomes con metdstaeis, prusbas irrefutables de malignidad (1,5
10), gpero quedabs la duds sobre el el SFJ tenfs en realidad -
un riesgo incrementado pars neoplasiss. John D. Reid (5) en ~
1974 practicéd una revisidén exhaustiva de sus omsos rejortsdos
y de 1a literatura bsjo esta y otres presisas baicas: hay al
&dn eegnento intestinal _upoclnlnonn susceptible? se podrian
originar de los hamartomas? Revied 28 reportes de la literaty
re nédice hechos hocta ese momento sobrs el SIJ y carcinoma -
intestinal; desech§ 14 publicaciones por inadecuada descrip--
cién hietoldgica o carencim de microfotograffes. Concluyd que
del 2 al 3% de los casos de¢ SFJ presentaban tumores salignos
de intestino aunque de hecho su agresividad ers extremsdamen—
te baja; ers mas frecuente la degenerscidén meligna de pélipos
duodenales y colorectales de donde se hsn descrito coexisten-
ois de¢ adenomes y hamartomas, aguellos con mayor sueceptibili
- ded a malignicarse,

las edades de sparicidn de loes tumores malignos es
mee temprana (para cdnceres de ecatémago 20 afios en promedio}
de colon 35 afior), la incidencia de carcinomae intestinales =
on aiembros de¢ uns femilia afectada por el %J se ha documen-
tado reramente; en 1979 Shu Dean Hsu (10) rerorté esta even--
tunlidad en padre s hijo quienss presentazon, el primsro car-
cinone de colon & 1os 48 afios de edad (1956), no invasor, que
fué resecado quinirgicamente y hasta el momento de la publics
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cién no tenfa datos de actividad tumoral, y eX hijo a los 36
sfios (1977) se le diegnosticd un adenocarcinoma de recto sig
moides con invasidn abdoainal y pflvica extensa, irresecable
quinirgicamente, Pué biopeado y manejado con redio y quimios
tererin (5-PU) falleciendo unoe meses dcepuée, Ambos pacien-
tea eran portadores de¢ 5kJ florido,

Otras condiciones neopldsicas extraintestineles —-
han sido asociadas con el SFJs adencsas de 1a vesfcula bi -
liar, vejiga, bronguios, ovarios; ademds, cdnceres de ovario
testfculos, sama y pdncreas; o bien, pubertad precos, testi-
oulo feninirante, malformaciones congénitae y susceptibili--
48d a infecciones (2,11,15),

Bn 1982 Trau ¥ cols (11)rejortaron la asociacién -
del SFJ & carcinona bilatersl de mama agincrénicos en uns ra
ciente de 20 afios de edad, histoldgicamente correspondid a ~
un adenocarcinomsa intrsductal bilateral; hace una reviaién -
de 1a literaturs hallando 10 casos de neoplasias mamariass -
3 benignas (fibdrosdenomes) y 7 meliguas (adenocearcinomae pa-
pilares uni o bilaterales), Ia suecertibilided incrementads
de tumores extraintestinales en las mujerss aparentemente se
correlaciona con lesiones epiteliamles benignas tanto de ma -
mas como de genitales internos, determinadas genéticamente,~

Riley publicé en 1980 (12) varios caeor de carcing
me bilateral de mama en una familia con SFJ{ moetrd que el -
riesgo de esta podlacidn es elevada, labilateralidad supera
¢l 108 rara 1la poblacién convencional ein ¢l Sfndrome, el --
promedio de edad de apsricidn es menor ¥y preferentenente apa
rece en mujeres aunque puede gsr transmitido al travée dol -
hombre,
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Un llamativo caso fué publicado recientemente (13)
s¢ trata de una mujer con SFJ, carcinoms bilateral de¢ mama y
de duodeno. Se trata del primer reporte de 18 asociacidn de
eetae ] sventualidades, estableciendo claramente las rutes -
biolégicae de la historia naturml de ssta enfermedad.

las mjeres con SFJ tienen tanbidn un elevado ries
£0 de tumores gonadales; desde 1970 se han descrito tumores
oviiricos inususles quse se originan en ¢l cordén sexual, con
células tubulares yudiendo ser uni o bilaterales, multifoca-
les; ein embargo, ests suscertibilidad no ha eido bien esta-
blecida pars tusores testiculares sunque exieten casos des--
eritoe en reportes recientes (14).

Conclusidn.~ El reporte de este caso constituye el segundo
en la literaturs médica en asocisr cdnceres de intestino del
gado y mama en un paciente con S¥Ji el previo fué reportado
con origen duodenal y bilateral de mema (13); muestro caso =
tiene le particularided 4e ser hombre, con carcinoms mssario
y carcinoma yeyunsl ademds del SFJ. 1a evolucidn natural de
la enfermedad en este paciente es la cldsica hasta 1a ayperi-
cidn y deteccidn de los carcinomssj la cirugfa efectusda en
1958 10 11levd a presentar cosplicsciones ordnicas propias de
un intestino cortos desnutricifn, colecistitis por carencia
de absoroién de sales biliares gque ausents el rieego de colg
litiasie,

Ia reseccidn intestinal extensa susceptibilira ~-
también a que los pacientes presenten enfermedad acido-pép-
tica al cercenarse el estfmulo del Pactor Inhibidor Intesty
nal de la Secrecidn Gdstrica y, por consiguiente, incremen=
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ta el riesgo de ulceracidn gaetroduocdenal,

Ha eido establecido en miltiples ocasiones que los

racientes con SFJ requieren de eatrecha vigilancia pues pre-

sentan "didtesis neorldsica” con risego aumentado para tumo-

res intestinsles, mamarios, genitales, duodenales y colorec-

tales,
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