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INTRODUCCION

Rl sfndrome de Peutz-Jeghers SPJ, es conocido como -
una pSlipoeis intestinal del tipo II, siendo caracterirza-
da por la siguiente triada: a) Pigmentacién mucocutdnea -
b) PSlipos benignos en la mayor parte del tubo Aigestivo,
principalments a nivel del yeyuno y c¢) Transaieién auto- -
séuion dominante, *°

Sir jonathan Hutchinson aon 1896, en Inglaterra, des
oribfo 1a caracter{stioa pigmentacién peribucal de este -
sindrome, observado en unas gemelss, nfs tarde una de las
&eneles mur{c de invaginacién intestinal & la edsd de 20
ofios, siendo esta una evidencia del sindroame.

Peuts 30n 1921, en Holanda reporté las primeras ob--
servaciones, un caso ds poliposis familiar en 1a mucoss -
intestinal y nasofaringss, acompafiada de¢ una pigmentacién
peculiar mucocutfnes, quedsndo asf el patrén bésico de —
signos que constituyen este sfndroms,

Jeghers 4on 1949, sumé sus observaciones personsles-
a las commicaciones de 1a literaturs mundisl rewniendo -
, 31‘°l‘l(pl‘. de los cusles 22 estaban probados, cinco eran -
" probables ¥y cuatro dudomos. ' -

“Bartholomew 5m 1957, rewmié 75 casos, siete obldrvg

ciones personales y 68 de publionoionﬁ wmndisles.

. m México, Hornéader de 1a P, y Remos’ z.‘.n 1959, tu
bneu‘on un caso. Péres G. y Sierra 0.1011 1967. utom—
ron ‘de t'ru ¢as0s en dcs generaciones de una femilia,

m 1910 se_ssfislaron nés de 400 casos de SPJ, § en =
‘1914. on un sstudio s nivel nacional en J-p6n, o ﬂonti-‘* '
' ficaron 222 p.ouuto-." .



-fe

McCusick ? clasifica las pSiiposis intestinales wil~
tiples y de cardcter hereditario, en seis variedades las
cufles siguen vigentes actualmentes

1. Poliposis familiar de colon.

2. PSlipos escasos dispersos de colon y recto.

3, Sfndrome de Peuts-Jeghers,

4, S{ndroms d4e Gardner,

5. Sfndrome de Turcot,

6. Adenomatosis mfltiple.

Bl objstivo de la presente comunicacién es el de in-
formar tres casos observados en edad pedidtrioa de 3PJ, v
en ol Hospital Jusres &s la 8,35.A. durants los afios de -
1983 a 1984 y revisién de 1a bidliogratfa de los G1timos
veinticinco afios, como una contribucién al conooimiento =
de ente aindrome, o
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MATERIAL Y METODOS

Entre 1983 y 19684, se estudiaron tres caeos des s{n——
drome de Peutz-Jeghers en edad pedidtrica, en el Hospital
Juares de la S.5.A.

Se gesistrd; edad, sexo, medio socioecondmico, laca-
lizmcién de las manchas mucocutdneas melénicas y de los -
pélipos adends de su aspecto macro y microscopico. Sus ma
nifestaciones olfnioas, en particular, dolor sblominal, -
animia, véuitos, caracteristicas de las evacuaciones in--
testinales, hemorragia gastrointestinal y co-pncnbionu-
cono invaginaciin intestinal o prolapso rectal as{ como «
-8 se practico cirugfs previa a la consulta en este Hos--
pital de tipo abdominal.

8¢ practicé &rbol genealdgico y me registraron los -
ox‘-mol'do laboratorio y gabinete, como los oxfmenes en-
doscépicos. : _

Se valoré su evolucién clinica intrahospitalaria y - '
sc rovied. la bibliografia de los Gltimos 25 afios.
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_PRESENTACION DE CASOS_CLINICOS
430 No.1

~NOMBRE; Huber Soto lépesz.

-EDAD: 10 affon.

=SEXOs Masculino,

~ORIGINARIOy Bdo de Oaxaca.

~PECHA DE CONSULTAt 10 de Octubre de 1984,
~Motivo de la consultas Dolor abdominal (44 dafas de evolu
cién, Evacuaciones intestinales dieminuidas de consisten-
cia u\:ompaﬂadn de moco y sangrs, {cuatro dfas de evolu -
cién). Vémito postprandial inmedimto de contenido ghstri-
¢o en un principio y biliar posteriormente (dos dfas de (]
volucién),

~ANTECEDENTES PAMILIARES: Hermano gewelo IT con labio y -
paledar hendido. Sin més datos de importancie para el pa-
decimiento,

~ANTECEDENTES PERSONALESs Medio socioeconbmico precario—
con repercusiones higienico-dietéticas, Inmunizaciones —-
completas. Prolapeo rectal a la edad de ocho afios, el =
cual @se redujo por facultativo manualmente. Laparatomis -
exploradora por invaginacidén intestinal el 11 de merzo de
1984, Posteriormente nueva laparatomia exploradora por in
vaginacién intestinal recidivante el 24 de junio de 1984~
(HJIMe).
~PADRCIMIENTO ACTUAL: Inicia su padecimiento 44 dfas anee
tes de su ingreso, con dolor adbdoainal vago y difuso, 24~
horas después aunenta de intensidsd que desapnface con a-
nalgésicos orales no especificados, trea dfas do?apuh ini
ein nuevamente dolor abdominal locelizado en flanco y fo-

ss ileaca izquierda, dolor tipo célico de moderada inten- :
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sidad sin irradiaciones, gque aumenta con los alimentos y-
disminuye con analgésicos orales sin desaparecer, acompa-
flandoee de evacuasciones intestinales disminuidas de con -
sistencia, con moco, cuatro d{ae antes de su ingreso el -
dolor aumenté de intensidad y se acompafi§ de evacuaciones
intestinales con moco y sangre fresca, doe dfas despuds -
presenta vémitos que en un principioc fueron de contenido-
glstrico y posteriormente de contenido bildiar, motivo por
lo que consulta & este hospital.

~EXPLORACION FISICAs Hiperpigmentecién mucocutédnes en re-
gién de los labios, mucosa oral, conjuntive ocular, pal——
mas de las manos y plantas de los pies. Abdémen con aumen
to de volumen en hemiahdomen izquierdo, hiperestesia e hi
perbaralgesia de la regidn, acompafiada con disminucién de i
los reflejos cuténeos locales, Bn cusdrante inferior ifiee
quierdo se palpa masa blenda, mévil, lisa, bilobulada no-
pulsatil de aprox. ocho omm, no se escuchs peristaltismo,
Cioatriz quirirgica sntigua infra y supra umbilical. Al -
tacto rectal se palpen miltiples masas polipoides no dolg
rosas y se retira el dedo manchado de materia fogal.
-~EVOLUCION; Se le practice lsparotom{a exploradora, encon
tfando invaginaoién intestinal com compromiso vascular de
aprox. 30 cms, ademds de miltiples pSlipos y adherencias,
"me le practica hemicolectom{a dereche y cierre Hartmann.
'Bvolucriona sin complicaciones, 67 dfas después presenta -
prdlaplo' en le boca de la colostom{a, ocasionade por pSli
poes a ese nivel, Quedando pendiente de reviai6n undohc6p£
oa de colon ascendente y clerre con anastomosis terminoe-
‘terminal colon sigmoidea y aplicatura de Noble. La endos-
" copfa muestra pSlipos en antro y cénara gfstrica ademds -

s
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de miltiples pélipos en colon. Examenes de laboratorio; 8
némie normocrémica, tiempo de coagulacidén normal,

CASO No. 2
-NOMBREs Miguel Reyes Navarrete.
=EDADS 14 afios,
~3SEXO1 Masculino.
~0RIGINARIO; Bdo. de Hidalgo.
-FECHA DB LA CONSULTA3 12 de julio de 1983,
-MOTIVO DE LA CONSULTAs Dolor abdominal (dos efios de evo-
lucién). Rectorragia ocacional, (dos afios de evolucién),-
Sensacidén de salida de cuerpo extrafio rectal (dos ulinnn
de evolucidn),. ‘
~ANTECEDENTES PAMILIARES: Padre y t{a paterna con polipo-
eis intestinal, hermana muerta a los 20 afios por complica
cidén del SPJ,
~ANTECEDENTES PERSONALES: Nedio socioeconémico precario —
con repercusiones higienico-dietéticas, Inmunisaciones -
completas, '
=PADECIMIENTO ACTUALs Inicia hace dos afioe con dolor abdo
minal tipo c¢élico, localisado en mesogastrio que se irra-
die ucundu'inente 8 todo. el abdémen, que disminuye con~
mleéuco. oruu no up:ciﬁcnao-. y aumenta con 1&a ==
deaxbulecién, se acospafia en ocaciones con evncunciones -
,diui.nuidn de consistencia y rootorrlcia. Dos ullnu -
con senancién y salida de euerpo extrafio rectnl de aprox.
1.5 ‘cms, o1 cual ee reduce manuslmente, o
-mLORAcIOH PISICAs Pigmentacidn de color marrén a nepo :
en la r¢316n pcribucnl, mucosa oral Yy plantu de los ples ‘
'Y palmap de lae manos,
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Tacto rectals Masss polipoides.

~EVOLUCION: a) Bstudios de laboratorioc. Biometria henfti-
ca (anémia normocrémice). Tiempo de cosgulacién (normal).
Bndoscopfe; mucosa géstrica en dos pélipoe pediculados y-
wiltiples meudopbélipos en regién antral, en colon trans -
verso ocho a dies pélipos de 1.5 a 2 cms, se toman biop~-
sias, Se prectica colon por enema mostrando miliiples de-
fectos de llenado y maeas polipoides, (ver fig. 7,8 y9).
Bl tratamiento e practicé con electrofulguracién y cor—
te y sutura & los pblipos colénicos por polipectomfa ==
tranerectal, evoluciona asintomdtico intrahospitalarianen
te y se da de slta asintomético. ‘

~ GASO Moo 3
-NOMEREs Bduardo Prando Sevilla.

<EDAD: 15 afios.

-8EX0: Masculino,

~CRIGINARIO! Distrito Pederal.

~FECHA DE CONSULTAs 4 de sgosto de 1983. ;
~MOYIVO DE LA CONSULPA{ Dolor sbdominal (dos d{es de evo-
luoilbn). Vémitos, en un principio de contenido-géstrico y
,postenoucpté de contenido biliar (dos dfas de evolu ——
~‘eién), Comstipacidn {dos afes de evolucién).
~ANTECEDENTES PAMILIARES: Nadre con pigmentacién aucocuty
nes peribucal la cufl ha disainuido conforme transcurre =
) ¢ tiempo, Resto sin importancia.

,Anncsmmns PERSONALESs Medio -ociocconhico pneario -—
. oon rcpormioneu higlenieo-diet‘ticu. inmmizaciones —
h_co-plem.

.PADIGIIIENTO ACTUALs Inicia hece dos dfas con dolor abde-
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minel en regién de mesogmstrio, tipo c¢Slico intenso ¥y con
tinuo, que se irradia a marco célico, que aumenta con la-
deambulacidén y disminuye con el reposo, acompaflandose de=-
nauseas y vémito, en un principio de contenido géstrico y
poeterioménte en pozos de café, astenja y adinamie, nie-
ga canalizacién de gases y evacuaciones intestinalee,
~EXPLORACLON FISICAt Pigmentacifn mucocuténes en regién -
peribucel, plantas de los pies y palmas de las mancs. Dipg
tencién abdominal ligera con predominio en mesogestrio en
donde me ehcuentra hiperestesia e hiperbaralgesia y dolor
& la palpacién media y profunda, Se ausculta peristaltis-
m0 de luche, Al tacto rectal eale el guante manchado con-
sangre fresca (en grosella),

-BVOLUCION: Se le practica laperotom{s exploradora encon-
trando invaginacién intestinal, se practioa reseccién in-
testinal del ssgmento afectado vascularmente y entero en-
tero mnastomosis termino terminal de ysyuno-ileon. Evolu-
ciona satisfactorismente intrahospitalariamente y se deci
de su alta 46 dfas después. Reingresa 13 dfas después de-
1a fecha de su alte por cuadro de abdémen agudo, se le —
practica laparotonfa exploradora encontrando una gran tor
cién de asas intestinales & 120 cms. del ase fija, se en-
contré ocluide por brid;‘u, se sscciona la brida y acciden
talmente perforan asa 1ntbestina1 y ase practica cierre pri
'lario. Evoluciona. satisfactoriamente egresando siete dfas ;
después. Los exémenes de lahoratorio se m@ontraron den--
fro e la normelided y 1la endoscopia mostré, en mucosa -- '
g‘stricl dos p6lipoa seniles do 1 cm.. ¥y uno nés en duode-

no. En colon no se encontraron p611po-.
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DISCUSION

Wengl loen 1961, encontré 54 casos de SPJ, rq')ortn-
dos antes de la edad de 17 afios. Tovar nen 1983, reporta
70 casos en total, incluyendo dos observaciones persona—
les. Desde entonces se han reportado dos casos mfe en la
literatura y tres que se presentan en este trabajo como =
una contribucién al conocimiento de este sfndroms, forman
do en total 75 casos.

BEXO3 De los 75 casos, 36 fueron hombres y 39 muje=-
res, con uma relaciin de 0.92 mayor en las mujeres} ez —
nuestros tres casos predomino sl sexo masculino en el 100

‘por cisnto, lo cual esta en desacusrdo con la literaturs

aundial, no encontrandose una relacién eignificative e -
cusnto predominio del sexo,

EDAD; Las edades del diagnéstico se muestran en la -
tabls No. 1. Bn 1s ousl se aprecia qus el 39.9 por ciento
de los paoientes se localizan dentro de los dos a 10 afios
y un 44 por ciento, entre los 1l a 15 affos; nuestros pa-—
cientes se sncontrarén dos dentro de esta dltims y wno en:
1a snterior, lo que demiestra la relacién entre nuestro-
estudio y 1a literatura mmdéial,

TABLA Fo. 1
SDAD BN MOS DB DIAGNOSTICO DB SPJ EN 7: CASO3 BN m‘m
No. $
Menores de 2 afios. 6 8.0
2 & 5 afios, 1 14.6
6 8 10 afios, » 19 25,3
11 & 15 affos. 33 44.0

Mayores de 16 afios, 6 ‘8.0



11~

SINTOMAS: De loe 75 casos de 5PJ, los sintomas aparecie——
ron més tespranemente en loe hombres en los cuales se en~

contro como pico maximo sntre 108 ginco y diez afios, ¥ en
1aa mujeres un pico zaximo entre los 10 y 15 afios ¥ algu~
nos fueron mayores de estas edades 8. Los sfntomas que --
llevaron al disgnostico se musstran en la tabla No.2.

TABLA No.2
SINTOMAS QUE LLEVARON AL DIAGNOSTICO EN 75 CASOS DE SPJ
¥o. s
DOLOR ABDOMINAL 53 7046
SA!IGRM)Q GASTROINTESTINAL 16 21.3}
ANBRIA 13 17.}
VOMITOS 6 8.0
PROLAPSO RECTAL 7 9.3
OTROS 1 9.3

La mayoria de los pacientes presentaron un cuadro -
clinico de spisodios de inveginacién recidivante, manifes
tado por dolor abdominal, vSmito y obstruccién intestinal
de intensided variable, Otros sSlo tenian sangrado gestro
intastinel 8 anémia. Siets nifios presentaron prolapso rec
tal de los pélipos como primera manifestactién de 1s enfer
-edad,m'lz'n'u'mwo é¢ ellos fueron menocres de dos -
afios de #dad y no presentaben pigmentacién wucocuténes en.

ol tieapo de tales epieodios, el dimgnostico de 3PJ. fuf -
“hecho ks tarde, “cusndo 1a pigmentacién se hizo patents,

Cuntro nifios presentaron manifestaciones endéerinas

de tumores gonsdales funcionantes, aparte d¢ sfntomas di-

gestivos y pigmentacisn mucooutiinea. 15,16,17,18.
" PICWIRTACIONs Be comfn observar numercsss pigmenta-—

‘cdones paquetins ( 2 & 4 um de didmetro ), en loe lsbios -
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¥ la muacose oral, otras locelizaciones pueden ser las pal
mae de las manos, plantas de los pies, conjuntivas, muco-
sa nasal y mucosa del recto, Generalmente la pigmentacién
de los labioe no desaparece con la edad, sin embargo las

otras localizaciones si 1o hacen, principalaente después

de la pubertad.4'5"°'41' Este pigmentacién es asintomé--
tica y no tiene potencialidad de malignidad, su finica im-

plicacidn es coemética,“

actualmente se reporta buen éxi
to en ol tratamiento de esta pigmentmcién a base ;e rayos
laser di argén y rub£.42 Para le sayoria de los autores =
4+5,40,41. lae manchas eon patognoménicas del SPJ, y de -
gran valor para el diagndstico diferencial con otros cua-
dros anatomoclinicos de poliposis intestinal. En los tres
casos de nuestra observacién, presentaron pigmentecién en
labios y mucosa oral, ademés de palma de las mancs y plan
tas de los pies. )

POLIPOSs La gren importancia del SPJ, &8 1la polipo--
sis intestinal y es necesario para el cirujano que se en-
frenta a este padecimiento conocer sus cardcteristicas —-

propiae, Los pSlipos se encusntran principalmente a nivel
del intestino delgado y a su ves tienen uns mayor fre- -
cuencia en el yeyuno, en ocaciones poco frecuentes, se ~-
observan a nivel de ileo, duodeno y estémago y muy rara -
ver a nivel del apendice 11e0-cecal. Los sitios de locali
gaciédn fuera del intestino delgado que con mayor frecuen-
cia se encuentran es colon y. reoto.) La localizacién de -
loe pélipos de emts serie se muestran en la tabla No.3

TABLA No.3
- LOCALIZACION DE 103 POLIPOS EN 75 CASOS DB SPJ,

No. %
B3TOMAGO 26 4.0
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DUODENO : 18 24,0
YEYUNO 47 62.6
ILEON 5 3.3
COLON 18 24.0
RECTO 9 12.0
APENDICE 1 1,3

Precuentemente loe pSlipos fueron mfltiples y la ma-
yorfa tuvieron localizacidn yeyuno-ileal, una tercera par
te presents pblipos ghetricoe y/o duodenales y um tercio
més en colon y recto. Seis presentaron pélipos muy gran-—
des con algén grado de compromiso mtutml.lg s 24 m -
nuestros casos la mayoria de los pélipos se localizaron -
en colon y mucosa gastrica, 10 que muestra gran relecién
ocon lo encontrado en la literatura mundial.

BEn 1la literatura se han reportado pélipos fuera del
aparato digestivo, a nivel de nasofaringe” y en el tracto
urinnrto.“ Los pSlipos pueden ser pediculados o sesiles
y su nfmero puede variar igual qus su dinotro.28 su su~—
perficie es similar a la del resto de la sucosa 4el intes
tino o del segmento del tubo digestivo en donde se encusn
tre. )

3¢ ha postulado en el pasado aumento en el cfncer en
todos los pacientee con SPJ, sin eabargo la importancia -
del sumento ha sido sobreenfatisado ‘’como wn resiltado -
de la interpretacién putongion de los pélipos en la dase
de su estructura microsdenomatoss, infiltrecién del miscu
1o por debajo de la serosa ( un patr&ﬁ (me sugiere trans-
formacién maligns ), puede. frecusntemente nx"‘hnuad'n.‘ Ds
hecho, atfpias celularss se encuentran frecusntemente. La
: ineidencia actusl en pacientes con esta clase de pdl;pos-
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28,3456+ 941 embargo es @ificil ignorer la —-

no es alta.
obaservacidn que un cierto nfimero de casos con céncer han—
4T reviss 15~
casos y Reid 46 recopilo 14 con metastasis comprobadas.

Sin embargo recientemente Linos 48 menciona que la ~
incidencia de céncer es baja { basado en un seguimiento a
largo plazo de 48 pacientes con SPJ en 1a clinica Mayo),—
otros autores evaluan rangos del dos al tres por ciento -
16,460 oy 12,6 por chnto.s

De hecho, la mayoria de los pSlipos yeyunales e ilea

les pertenecen al tipo de hamartomas, sientras que los —
35,32,417. son

sido reportados en pacientes con SPJ. Dodds

’gntrodm:uloml.es,32 Yy los colon rectales,
adenomatosos, una variedad gue puede pasar a transforms——
cién maligna, Kl incremento de la malignidad ocuando los =~
pélipos son gasiroducdenales o colon rectales, son repor-

32 46 47'49’ 50, ¥y su gpar‘ntﬂ relaw~

tados frecuentemente
cifn entre el sitio de la lesifn y el grado de riesgo es-
particularmente relevante en cirugfa pedidtrica porque es
frecﬁonte 1a localiracién gastroduodenal en nifios.

Afn cuando aumenta la tendencis de tumores malignos-
gastrointestinales, los pacientes con SPJ tienen mayor =&
riengo de adquirir otros tumores que la poblacién general

Las neoiluiu de ovario han sido detectades en 14 -
pér ciento de las mujerescon 8PJ,51 tumores dé mama 52 y-
tunérea de testfculo 17 tasbién han sido reportados, Es——
"tos hechos corroboran la hipétesis de que el riesgo en pa
cientu con Py puedo resultar de una predtuponcidn ;‘-

' nat:l.cn s las neoplnias y tasbién como una transformacién

Debe de rceor@uu que las célules involucrades en -
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la mayor{a de las neoplésias de ovario { clulas de la -
granulosa ) y las encontredas en tumores testiculares ( -~
células de Sertoli ), son de origen endodermico, del mise
mo origen que la mucosa 1ntoatinal.5l

De la seris de 75 nifiom con SPJ, seis desarrollaron—
tumores; dos gastrointestinales ( un adenocarcinoma ghs-——
trico 25926, ¥y un ycy\mal,27 muriendo estos pacientes en-
tre las sdades de once y 13 aflos, y ouatro gonsdales ( -
tres ovaricos 15,16,18. ¥y un toaticulu'y
suscesivanente fueron tratadas a las edades de cuatro, -
seis, ocuatro y 15 aflos.

E1l papel del cirujano pedidtra en relacién a los pé-
lipos a parte ds 1o que se sefialo anteriorments, radica -
en poder diagnosticar en que momento un pélipo asintombti
co se complicara, ya sea con invaginacién intestinal y/o-
oclucién intestinal.

HERINCIAs Las poliposis intestinales incluido el SPJ
se consideran hamartomas, lesiones en las que frecuente--

Neoplésias que-

mente se demuestra wuna etiologia un(t:l.cu,w producto de-

mutecd¥n- géneticas. El SPJ representa un oarfcter heredi

tario, el cufl se ha precisado que se transaite en forma-

‘autosémica donimte.61 .1 ¢ono que detersina este cu-(o-
- ter tiene propiedades 1lportintu. En primer lugar su pe-
netrancia y expruividld son variables y en aegundo lugar

se trata de un gene pluotr6ptco.62
La penstrancia de un gene se refiere a la‘capacldud-

de este de msnifestarse y determinar una caracteristica -
en determinado nfmero de cesos. En el SPJ la pcnctrancin-
del gene es elevada y diversos autores precisan que es de

un 40 a .45 por cientos 32,38,53,54.
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La expresividad de un gene se refiere al grado o mag
nitud en que el carécter se manifiesta. Parmer 55 reporte

una familia en la que el pedre solo presentaba pélipos, =-.

el hijo 80lo manchas melénicas y la hija el sf{ndrome con-
rleto, esto #8 una demostracidn de la variabilided en la-
expresividad,

Bl plelotropismo de 1los genes ee la capacidsd de eg—
tos de manifestaree o afectar diversoa sistemas de un or-
ganisso. Bn el sindrome que me desoribe, la presencia de-~
nanchap melfnicas en la mucoss oral y pSlipos en el yeyu-
no pone en evidencia &l pleiotropismo de este gene,

Reed y lee1,63 demoptraron que en el caso deé las po=-

liposis wiltiples, la frecuencia del gene en la poblecién
genersl es de uno en 8 300 recien nacidos,
Se ha reportado que en el caso de la poliposis integ
tinel variedad uno, exists una coorelacién importante con
el grupoc sangufneo Dm’fy.43 En el SPJ no se ha demostrado
una predominancie hecia detsrminado sexo ni hmoia grupos-
étnicos especificos.

De acuerdo con las consideraciones previas, se pue-——
den pracisar algunos conceptos y slementos dtiles para la
agesoria genltlioa en los casos afectados. Un nfmero no -
precisado de pacientes pueden pressntar casoe uppradicos
u ocacionales, ss 'decir. mutaciones de Novo. Briggs” ——
'corroboro este dato. Esto implica gue en un dctcmih:do -
nlmero ds casos no vamos & encontrar sntecedentés familis
res, 1o cufl no invalide la etiologla genética de las en-
fernsdades. :

na peuo;m afectada con SPJ tiene un riesgo ninimo~

de un 50 por ciento dae trenemitir el padecimiento a su -
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progenie, Esto lo modificard la penetrancia del gene Yy la
frecuencia génetica en la poblacién estudiada, con tenden
cia a reducir discretamente el riesgo de recurrencia,

Las manifestaciones clinicas pueden ser diferentes —
en la progenie de una persona efectada debido a la expre—
sividad veriable del gene.

Debido a 1s posibilided de terapia en el sfndrome de
Peutz-Jeghers, no se ha considerado la posibilidad del -
diagnostico prenatal ademfs de que sme carece de elementos
necesarios para llevarlo a cabo,

OASO 1, El caso {ndice, es un gemelo dicigético cuyo
hermano presenta labio y paladar hendido., Existen otros -
familiares con patologfa de origen genético no relmciona-
da con el sfndrome de Peutz-Jeghers, pero en este caso en
particular pensamos que se trate de una mutacién de Novo.

CASO 2. El caso fndice, tiene una hermana afecteda -
as{ como también el padre y una t{a paterna. Es muy proba
ble que la abuela paterna también haya estado afecteda, -
hipotesis que es reforzada por el hecho de haber dos miem
bros de la familia de la tercera generacién afectados, en
eate 4rbos genealdgico la tendencis de la penetranéia que
se muestra es baja.

CASO 3, La madre del caso fndice presente pigmenta—-
cién meldnica peribtal. Eeto demuestra la variabilided en
la éxpresividad del gene determinante del cardcter.

DIAGNOSTICO DIPERENCIALS Mc Cusick s he olasificado-
loa si{ndromes de poliposis intestinales en cuatro clases,

Bl sfndrome ds Peutz-Jeghers es clasificado dentro -

del grupo dos, de lo anteriér ge nombrara a epntinuscién.
;las seis variedades en que se dividgn.

ws
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
1. POLIPOSIS FAMILIAR DE COLONI9
Clasificecién. Poliposis intestinal tipo I.

Herencia. Autosémica dominente,

Sitio predominente. Ceolon.

¥enifestaciones extraintestinales. Ninguna.
Potencial maligno. Alta premalignided,

2. SINDROE DR PEUTZ-JECHERS: 20
Clasificacidn, Poliposis intestinel tipo II..
Herencia, Autosémice dominente,

Sitio predominente. Intestino delgado principalmente
yeyuo, :

Manifestaciones extraintestinales. Pigmentacién muco-
cuténea,

Potenciel maligno, Rara a nula malignidad,

3., SINDROME DR GARDNERS: 56
Clasificacifn. Polipomsis intestinal tipo IIJ.
Herencia, Autosémica dominante,

Sitio predominante. Colon.

Menifestaciones extraintestinales, Tumores de te jidos
y oseos. ‘

Potencial maligno. FPrecuentemente premaligno.

4. POLIPOS PEQUENOS DISEWINADOS: >
Clasificacidn, Poliposis inteatinal tipo IV. .
Herencia. Autosémica dominante.

Sitio predominante, Colon.
Manifestaciones extraintestinales, Ninguna.
Potencial maligno. Reportﬁs insuficientes,



58

5. SINDROME DE CRONKHITE/CANADA1
Clasificacidn, Puede ser una variedad de la poliposis
intestinal tipo I.
Herencia. Bsporadica no genética.

Sitio predominante. Generalizado.

- Manifesteciones extreintestinales, Alopecia, atrofia-
de las ufias de los dedos y pigmen
tucién mucocuténesa,

Potencial maligno. Reportes insuficlientees.
6. SINDROME DE TURCOT*Ss >°
Clasificacién. Puede ser une veriedad de la poliposis
intestinal tipo III,
Herencia., Reportes insuficientes,

- Sitio predominante. Colon.

- ‘Manifestaciones extraintestinales., Tumores malignos de
Sist., Nervioso Central.

- Potencinl maligno. Reportes insuficientes.
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CONCLUSIONES

Muchos aspectos del SPJ han sido discutidos, sus ca

racter{sticas cl{nicas 928,34,

35

sus hallazgos radiologicos
la relacién entre las lesiones gastrointestinales y mu
c:mmténe&a,36 el patrén hereditario y el diagnostico dife

10
rencial.
Este apartado se enfocara basicamente en el aspecto-

quirdrgico, ya que es la bame fundamental del tratamiento
vy de la morbi-letalidad, En la revisidn se encontré que -
de los 75 casos de SPJ, solo 16 (21,3%), no habian eido
peradoe hasta el tiempo en que fueron reportados. Todos -

1o

loe restantes fueron operados por varias razoness Nueve -

nifios fueron operados una vez,1’13'16'23'28'29'30'31'32'-

dos en tres ocaciones 28,33

y dos cuatro vecea.28 inclu-
yendo en este dltimo uno de nuestros casos,

E1l cirujano pedidtra debe de saber que la mayoria de
1as invaginaciones intestinales por pSlipoe, sme reducen -
esponteneamente & después de un tratamiento no' quirurgico
:I.ntmhosspitalario.34 Muchos de los pélipos pueden ser re-
secadoe por endoscopia.

Cuando la inveginacién no se reduce por sf misme en-
pocas horas 0 cusndo el sangrado, vémito o perdide de pe-
g0 hage la operacién necesaria, los plipos pueden mer --
cortados por enferotorh(a ¥ ligadure con sutura y ademas =
de coagulacién de loe pequefios plipos sesiles regionéles.

Ouando sea necesaria la reseccisn intestinal, esta—
. sera limitada al segmento afectado vasculermente, por el-
riesgo de ocacionar sindrome de intestino corto y secun--
dariamente deficiente absorcién intestinal y las complics »
ciones a largo plazo son consecuencia de las 1nvaginacid- :
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nes recidivaentes que sufre el paciente.

Holt.64 propone la aplicatura de Noble en la primera
intervencidn quirdrgica practicada a estos pacientes, la-
cual reporta buenos resultados con cuadros menos frecuen-
tee de recidivas de inveginacién, la cual hay que tomar-

en coneideracién al tratar estos pacientes.
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