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ASOCIACION DBI SINDROMi DE l-EU'l'Z-JEGHERS COlf !>OS CARCIN2 
11.AS lRilllAllIOS 1 DI INT ESTIMO DllGADO 't DB lfANA • 
Re¡:ort• de wa OHO 1 revieicSn d• l• literatura. 

IN'l'RODUCCIOlfo 

Se conoce collO Síndrome de hutz-Jeghera (SFJ) 

a la aaoc1acidn de manchae mellnicaa en l•• mucoeaa oral 

1 •aal, dedos 1 lebioa, con ¡oli¡:olie inhetinal general! 
1ad•1 ful de1crito por primera ve& por el alemil'.n f eutz en 

1921 • integrado por el ••tadoun1den1• Jeahere en 1944. -

lbll.ete oontrovereia sobre el comportamiento r•nltioo de -

la entermed1d habiendo eido eetableoido genlricamente de 

tranem1e1dn autoedmtca dom1aanta con lo que el 50!& a¡:rox! 

dament• de loa deeoendientea da una pereona entenna ee -

r{An afectado• :por •l Síndrome (l); rin embargo, han sido 

reportad•• en llllltipl•• ocaeione• formaa incompletae o F! 
digr{ea faailiarea de la enfermedad ein e1te ordenamiento 

aanltioo por lo cual •• ha oone14erado que esta patología 
eatl determinada por un aen que tiene como caracter{eti-

caa iaportantaa el pleio1110rfi1110, la variabilidad de pen! 

trancia, la expresividad de lo• Eenel y las nn.atacionee de 

novo (1,2,3), Ro hay predileccidn por sexo o raza. 

ra naturaleza de los p6liyoe inteetinalee son -

del tipo ha11111rto11atoeo cosnlnmente, 1 se han reportado de! 

de el eet6mago 1 duodeno hasta al recto • lo largo de to

do el tubo digeativo, con mayor incidencia en Ja1Ufto-{leon 
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(95•), Sin embargo, en forma aislada se han hecho reportes 

de pdlipoe adenomatoeos asociado• al síndrome, prinCiial-

~e~te en est6111Bgo, duodeno, colon y recto (2,4,5), 

las manches mucocutineas cliaicas ocurren esp1-

c ialmente en cara, Flantae y palmas, pero iUed1n presenta! 

se en cualquier superficie mucosa1 histoldgicamente •• d•

bea a un aumento en lae células mellnicu, no .•on premali4 

na11 y frecuentemente deeararecen deapué1 de la adoleac1n-

ci1. (3), 

Clínicamente la enfeniedad se 11111nifieata por he

:nci:-raeia peri;iettnte del tubo digeetivo (mas del 95~ de -

!~~ casos), variando ampliamente desde de•Feftee iaicroec6F! 

coa haeta tranco• cuadro• de rectorragia o melena que lle

-n.:: al paciente a anemia F•T111Bnente1 la diarrea •• el H-

IJU?ldo signo en trecuanoia, particularmente cuando existen 

r6!1FO• en colon y reoto, il dolor ea el efntoma mee i•PO! 

ta~t• 1 se puede preeentar ccimo cuadro• pasajero• de 0611-

co hasta intenso dolor 1 diatencidn del abdomen secundario 

a 1.1n& obetruocidn inteetinal florida (6), 

Co~rlicaci~nea del SJJ con i•rlicac16n qui1'lrgica,- La i!I 

'f!ICinacidn int11tinel 11 la complicaci6n.quirdrgica maa -. 

frecuente en el SJJ, inol111endo al prolapeo reotal1 se de

be manejar intrehoepitalariaaente 1 ee proourar4 au r1duc

ci~~ mediante enema b&ritado Frevia1 radiogratfae 1implaa 

d11 abdomen, No obatante, como en todaa la• invaainaoionea 

co~ causa org4nica, •• factible fracasar con aeta procedi

:ni•~to aunque noe ceroioraremo1 de laa caracterfeticaa 111! 

mee da la invaginacidn (caco-ileal, Ueocdlica o ileo-ileal) 

Ante cualquier duda.da rec!ucoidn o tracaeo, el paciente d~ 

be aer eometido a laparatomfa exr·loradora lo mil!lllO que ai 

ee preaentara como una invaginacidn reolll'rente (2)1 loa -
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procedimiento• quirúrgiooa van deade desinvaginacionee por 

taxie, resecciones inteatinsles hasta enterotom{ae con po

lipectomíae (2 1 31 61 7). 

Coevorden en 1986 (6) introdujo una modalidad de 

llllll!ejo al practicar polipectomías endoec6picae durente el 

traneoperatorio de una laparato11ía exrloradora; se emplea 

un fibroacopio flexible controlado por un gastroenterdlogo 

en le cabeea del enfel'lllO 1 guiado por l•e mano• del ciruj! 

no durante l• intervencidn quirúrgicas ae teleeoopi• el ta 
testino delgado aobre el inet:ru&ento 1 ee realiean poliP•! 

tomíae endoscdpicaa, rero ai loe p&lipoe eon eleile• o ti! 

nen tejido retrtlctil 1 enterotomíae con polipectoafee o rt

eeccionee inte1tinalee afnimae; el tiempo quirúr&ico prom! 

dio e• de 4 borae 1 se debe coaple11ent1r con coloproctoecg, 

pi• pre o poetoptratoria. Refiere no tener morbimortalidad 

1 recomienda viLtlanoia ptriddica. !ete •• un abordaje ti! 

Dioasente acceaible, ldgioo 1 aparant1111nte ein coaplica-

otonea. 

IA heBIOrragia del tubo digHtivo asociada al SPJ 

ea otra dt l•a coaplicacionea con implicacidn quirúrgica -

(7 18). 11 abordaje de eatudio ae hace por atdioa endoacdp! 

coa tanto euperiorea COllO inferiort•I la vi1ualieacidn del 

¡i6}ipo aanarante, au reeecci&n o fulguracidn eon la• alte! 

nativa• de tratutanto. 11. probl- aparece cuando ·11 ubi

can en el inteetino delgado aienclo impo1ibl1 clínicamente 
localia:arloa1 entonce• 811 abordaje 4iaoidatico 1 topogrtlt! 
co ee hace inicialmente con angiogratfa aeaentlrtca selec

tiva (que requiere una plrdida aangu!nea auperior a loa 15 
.al/min) o aqiO~a Hlectivo• con nitrocito11 11arcado11. 

Cuando al pdlipo eangrante •• llega a ubicar,. requerinC l! 

paratoafa exploradora con poltpectom!a o reeeccidn intaati 
naJ.. 
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Rl§OR'l'B Dlll CASO, -

Un hombre de 54 al'loe de edad ful internado en el 

Ho•Fital de Bepecialidadee del Centro Mldico la Ka&& en jJ! 

lio de 1985 por preeentar cuadros intermitente• de oclu -
ei6n inteetinal y melena, Tiene como antecedente en au in• 

rancie 1 adoleecencia evacuacionee con moco 1 sanare en r! 

p1\idae ocaeionea, ademle, 111Anchla 01ourae en boca, labio• 

y ano que deea¡:arecieron en la adultn. Bn 1958 prHentcS -

c1.1&dro de oclu116n inteetinal por lo que tul •omitido a l! 

paratom!a 1x¡lol'1ldora •n 11 Hoerital de loe rerrocarrile• 

Nacional11 (9) requiriendo r••ecoicSn del 85• del 1eJUQO -

!leon 1 aneetomoei1 prillBri•, Sn 1959 •e le praotio6 nue"8 

la¡:eratom!a para polipectom!aa por enterotod .. 1 en 1974 -

se le ¡:recticd tl1ctrofulguraci6n 1 reeecc16n de mdltipl•• 

i6li¡oe col6nicoe, Jermanecid •1intomitico haata 1978 en -

que preaentcS coleci•titi• •111d• realisindoeele colecieteo

to~ia 11mr1• de ur11ncia1 poeterior111nte ha tenido 1{nto-

ma1 aoido-plpticoe por lo que •• le reali&d endoecopi• del 

tubo digeetivo euperior hallindo1e ¡:611~o• en eetcS11111go 1 -

duodeno, hernia hiatal ain 1aofagiti1 1 ga1triti• atrcStioa, 

Se le ha •ne~ado dHd• entoncH con ant1ioido1, 

Durante 1985-66 eatuvo internado intermitenteme!l 

te ~r cuadro• de melena 1 mae reoitntemente rectorragia -

que no pod!an eer contro1adoa hebiendo requerido la tren•

fueidn de 20 litro• de eangre en un afio para poder unte-

ner eue cifrae 41 hematdcrito entre 28 1 3~1 llamaba 1m -

atenci6n que nunca preeentcS cuadro de hi¡:ovolemia ni eva-

c1.1&cione• dislllinu{dae de coneietenoia (que traducir!an 118!1 
grado profuso o constante), 



Pigura 4. Microfotografia del adenocarc1noma intestinal, m2 
deradamente diferenoiado, ulcerado, infiltrante de todas 
las capas intestinales incluyendo al mesenterio, 



Fig11ra l. Corte de un FÓliFO hamartomatoeo: gl,ndulas muco·· 
eas dietorsionadas y se¡¡aradae por bandas de múeculo l"ieo 

• ~ 1 •. 
'. '" :,; 

·.~' 

.ll'ig11ra 2. Carcinoma intraductal de me.me con y;atrón pa¡ilar 
y cribiforme; lecho quirúrgico con necrosis extensa, in
flamación aguda extensa y granulomatosa crónica a cuerpo 
extraí'lo. 
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in julio de 1986 ee le praotic6 colonoecopia con: 

polipectom{a• pana biopaia (flg. 1) 1 alendo au interpreta

ci6n hiatopatol6gica halllllrtolllll; durante eat internamiento 

ae le deacubri6 un n6dulo en 111811111 derecha, duro, in4oloro1 
H lt tom6 biopda habiendo resultado un oarclno• intnaduS?, 

tal (ti1.2) por lo que tu4 aometido a laatectomfa Radical -

•oclificada. 

DIU'anta un inttrnaaiento po•terior •• dtlCubrid • 
que en la cicatri1 4•1 drtn 4• cirue!a1 antigua• aparecid • 
wia ... excrec1nt1 1 41&r8 por la 011&1 prt1entd WIB fÍBtl.lla 

de material fecaloid• de i-ato eaca101 •• corrobord con un 
tr4nlito int11tilllll baritado. S• decidid inttl"fenirlo quinlI 

gicaaent• en octubre 4e 1986 ballindoH un tWIOr duro de -

Bs8oa (ti1.l) ori1inaclo en la pared del inte1tino del¡¡ado 1 

infiltrante 4e toda• •u• capa•, fl•tulir.adc a la pared abd~ 

ainal. ll reporte lat.topatoldgico definitivo 110•trd un .l4e• 

nocaroinoaa de inte•tino 4el¡a4o (fil*• 4,5). I• practicamo• 
reeeccidn intestinal con bloque 4• tl.UIOr 1 piel tietulieada 

ana1to110•i• prlaarla 1 drena~• 4e la caYida4. 

1Yolucion4 111& po1topenatorio iJllledlato 1 mediato 
con corr•cci6a de la ht110rrasta del tubo 41gaetho, evacua
cione1 normal•• 1 pr4cticamente ••lntomitico; eeti en con-
trol en la ooneulta estema d• e1t1 Ho•pltal, ha canedo 1411 
dt peao haeta la fecha 1 llll e•tado general e• .. tiefactorio. 

§Voluci6n natural 4•1 Sil. RtpWJt• •obre tnn1toraci6n u-
!!i!!!·· D••d• loa reporte• inicial•• de Bailty en 1957 en -
que revi•d 67 oa10• de Sf>J 1 encontr4 qu• 24- 4• eaoe tenían 
carcinoma inteatilllll, llan aparecido mdltipl•• reportee a fa

vor o en contna 4• la oplnidn 4• e1t• autor (5). In ••• misillO 
allo •• dtmostr6 que la penetraci6n da c41ulaa dt mucoea a la 
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IDUEcular o eeroea de la pared intestinal no representaban in 

veei6n 111Bliane aino arreglos hiEtológico1 caraoter!etiooa dt 

la enfermedad demoetradoe por lee caracter{aticaa propiamen• 

te celularea o 1·or el comportamiento clínico de la enfermedad 

Se eF.tableci6 entonce• que eetoe tiro• particular•• de celul! 

ridad correepond{an a ha~artomae 1 et cre1ó que la tranetol'lll! 

ción mali&na 4e la 1nt1rm1dad no exiet!a. 

Sin embargo, 1m11zaron a a¡ereoer reportee de caro! 

nolllBe con aet,etaeia, pl'lltba1 irretutablta 4e mali&nidad (1,5 

10), pero quedaba le duda aobra el el SfJ ten{a en realidad -

un rie1go incrementado para n1op1aaia1. John D. ft•i4 (5) 1n -

1974 practicó una r1vi1i6n exbauetiva 4e eua oaaoa re¡ortadoa 

1 de la literatura bljo 11ta 1 otra• prellia81 bi1icH1 haf al, 

gi1n eegmento inteetinal e1p1cialm1nt1 au.ceptible' •• podrfan 

ori¡inar de loe he.martoma1' R••ie6 28 r1port11 de la literatl! 

ra mldica hecho• haeta '" iaoaanto 1obr1 el SIJ 1 oaroino• -
int1atinal1 de1ecb6 14 plblicacionee por inadecuada deeorip·

cidn hietol6gica o carencia da •iorototo1raf!aa. Conolu1ó qua 

del 2 al 3" de loe caaoa de SfJ pr111ntabaa tU110re• •lleno• 
de inteetino aunque da hecho au agr11ivida4 era extre-.duen

te baja¡ era mee frecuente la _d111n1raci6n .. 11gna de pdlipoa 

duo4enalea 1 colorectalea de don4e ee han 4eaorito coexiaten

c ia de edenolllBe 1 hlll!larto111111, aquello• con 111111or aueoeptibil,l 

. dad a malignbarae. 

J.aa edadee da eparici6n de loe tU1DOrea maligno• ea 

mae tem~nana (para ctCncerea da Ht6masc 20 afloe en proa1Uo1 

de colon 35 a~oe), La incidencia de carcinomas inte1tinal•• -

en miembl'Otl da UJlll familia afectada por el •.J H ha dooWlla

tado raraaente¡ en 1979 Shu Dean Heu (10) reportó eata even-

tuali4ad en padre • bi~o quien•• preeentaron, el prillero car

cinoca d• colon a loe 48 afio• de edad (1956), no invaeor, que 

tul resecado quinlrgicamente 1 hasta el momento de la publio~ 
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cidn no tenía datoa d• actividad tumoral, 1 el hijo a loa 36 

alloa (1977) ae le diagnoeticd IUl adenocarcinoma da recto ai¡ 

moidea con invaaidn abdominal 1 pll•ica extensa, irreeecable 

quinlrgicBl!lente, Pul biopaado 1 manejado con radio 1 quiaio~ 

terari• (5-PU) talleciendo unoa me••• deapula. Aaboe pacien

te• el'9n portador•• 4• ltJ florido. 

Otl'91 condicione• neopliaicaa extrainteatinalea -

han 1ido aeooiadaa con el SIJt adenoaae de la veeícula bi. -

liar, veji¡a 1 ~ronquioa, ovario•; ademia, clncerea de OVllrio 

tHdculoa, - 1 pincreaa¡ o bien, pubertad preco1, teaii

oulo ftminiiante, aalformacionea conslnita• 1 au•certibili-
dad a in1'eocion11 (2,11 015), 

In 1982 fl'9U 1 col1 (ll)re¡ortaron la aaociaoidn -

del &IJ a carcinoma bilateral de .... aainor&ntooa en una P! 

ciente de 28 afloa di edad, hietoldgicament• correa¡lOndid a -

1111 adenooarcino• intra4110Ul bilateral 1 hace \1118 reriaidn -

de la literatura ba11an4o 10 oaaoa dt neoplui .. aamariaat -

3 benigna• (fibroadenoaa1) 1 7 .. liguaa (adtnocarcino11&a pa

pil•rH llD1 o bilateraltii). Lll euEcertibilidad incrementada 

d• tU110r1a 1xtrainteatinalea en lea aujere1 aparentemente ee 

correlaciona con leoion10 epitelial•• bonignaa tanto 4• me -
11181 como dt genital•• interno•, determinada• genlticaJ11ente,-

liley publicd en 1980 (12) Y&rioa caeoa de carcin,g, 

na bilateral de mama en una familia con SfJI mo•trd que el -
rieego de e1ta poblacidn ea eleY&da, labil•taralidad aurera 

el l°" rara la poblacidn conYencional ain el Síndrome, el -

promedio de edad de aparicid'n ea menor 1 pretarentem1nte ªP! 

rece en muJerH aunque pueda aer tranemi tido al travla dol -
hoabre, 
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Un lllllllativo caao ru4 publicado recientemente (13) 

H trata d• una 1111~er oon SlJ, caroino• bilateral d• uma 1 

de duodeno. Se trata del primer reporte d• la aeociacidn de 

eetae l eventualidadea, eatableciendo claraaente lae rutaa -
bioldgicae dt la hietoria natural de tata enfermedad, 

Iaa llll~trta con stJ tienen tambiln llD elevado rit~ 
go de tumorea gonadalea1 deade 1970 ee han deecrito tumorea 

ováricos inueualea que ae originan en el corddn ae.aaal, con 

clllulae tubularta ruditndo Hr uni o bilateralH, 11Ul.Utoca

lea1 ein embargo, eata auece¡tibilidad no ba •ido bien eata

bleoid• ¡iara tu.orea tHticulare1 aunque u:ieten caeoa dH

critoe en reiorte1 recitntn (14), 

Concluaidn,- 11 reporte de ••te caao conetit117e •l ••8\11'140 

en l& literatura mldica en aeociar cdncerea de inte1tino del, 

gado y mama en un paciente con SJ'JI el previo tu4 re¡iortado 

oon origen d1.1odenal 1 bilateral de - (13)1 111111tro oa10 -
tiene la particularidad de eer hoabre, con carcinoma aamario 

1 carcinoma 1•11.lnal adfflia del Sl'J, ta tvolucidn natlll'lll da 

la •nt'•r11edad en Hte paciente 11 la cl,aioa U.ta l• a¡ari

oidn ., deteooidn d• loa oaroino••I la cirugía efectuada •n 

1958 10 lle•d a preaentar 0011plioaoionea orcfnio•• pl'O»i&I de 
un inte1tino cortos dean1.1tricidn, ooleoi1titi1 por carencia 

de abaoroidn de aal•• biliar•• que auaenta el rieego da col! 

litiaah, 

La reaecoidn inteetinal eztenaa eueoeptibilie• -

t11mbilln a que loa ,.ciente• preeenten enfermedad aoido-p4p

t ica al cercenara• •l eatfllUlo del ractor lllhibidor Inte•t! 

nal de 11 Secrecidn Gtletrica 1 1 por coneiBUi•nte, incremea. 
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ta el riesgo de ulceraci&n gastroduodenal. 

Ha sido establecido en ..Sltiples ocasiones que loe

pacientes con SJJ reqaieren de estrecha vigilancia puea pre

eentan "diiltHia neopl,eica• con rieago aumentado para tumo

re1 inteatinalea, mamarioa, genitalea, duodenalea 7 colorec

talea. 
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