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Ill'fRODUCOION 

Bl efndrome de Peut&-Jeghere SPJ, ea conocido como -

una ~lipoeie inteetinal del tipo II, siendo caracteriza

da por la siguiente triada1 a) Pi&aentacidn aucoout'2iea -

b) Pdlipoe benigno• en la aa7or parte del tubo digeetivo, 

prinoipalllente • ninl del 1•1UDO 1 o) trandi1i6n auto--
16aioa doaiDlnte. 1• 

Sir ~onat!um Hutohineon 21n 1896, en Inglaterra, d•! 
crib!o la oaraoter!etioa pige.entacidn peribv.oal de 11te -
dn4roae, ob11nado ID una• geaelu, de tarde una de lu 

l•••l•• llUl'!o de invllinacidn inteetinal a l• edad de 20-

a!oe, eiendo ••ta una evidencia del eín4ro••· 
P1ut1 3en 1921, en Bollll4a.report6 lae primer .. ob--

11rvacion11, un oaeo 41 polipoeie fuiliar en la auooea -

inteetinal 1 naeofarfngea, aooapllla41 de una pipentaoi6n 

peculiar aucoout'211a, qu14endo .. ! el paVdn búico 4• -

•iano• que oonetitUI'• eete 1ín4roa1. 

Jeah1r1 4en 19491 e\1116 111111 obe1rvaoion11 pereonal••

• l•• OOlllaicacionH 4• la 11 teratura aundial reuniendo -

31 . caeo1, de loe oualH 22 eetaban probado e, cinco era -

probable• 1 cuatro d\140~01. 

Jlartholoaew 5en 1957, reunid 75 ca1oe, •i•t• ob1•rv! 
cien•• p1r1onalee 1 68 di publioaoion11 1111Ddial11. 

In ••:a:ico, Herdnd111 de la P. r hmo• 1.6en 1959, JI! 
blia.ron un oaeo. Plr11 G. 1 Sierra o. 1a 19671 illform
ron di tr11 ouoe ID doa 11neraoion11 de una fmlUa. 

In 1970 •• Hllalaron de de 400 ouoe 41 SPJ, r en -
1974, en un 11tu410 a nivel nacional en Japdn, H identi-

8 ficaron 222 p&oient11. · 



McCueick ~ clasifica la• p411poe1e i:nteetinale• a41-
tiplee 1 41 carlcter h1r141tario, 1n eei• Tarie4a4e• l•• 
cufl•• eiguen Tigentee actuabl1nt11 

l. Polipoeie taailiar 4• colon. 

2. P4lipo• eac .. oe 41epereoe 4• colon 1 recto. 

3. Sfn4roa• 41 P1uta-Jegher•. 

4, Sfndroae 4• Garclner. 

5. Sfndroae de TUrcot. 
6. A4enoaatoeie .!lttple. 

Jl obieti•o 4• la preeente collUDioaot&n •• el 4• i:n
fonaar trH oaeo• obHna4oe m 14&4 pe41,trtoa 4• IPI, .,. 

en el Ho1pitlll JuarH 41 la l.S.Ae 4urate loe doe le -
1983 a 1984 ., r1rt114n 4• la bibliografía 4• loe 4ltill01 

vei:ntioi:noo 81101, coao una cutrtbuci&n al conooiatento -

41 11t1 1fndro••• 
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MATBRIAL Y IETODOS 

lntre 1983 1 1984, 118 estudiaron tre11 oaao1 de a:Cn-

4roae de Peut1-Jegher1 en edad pe41,trioa, en el Hospital 

Juares de la S.S.A. 

Se 1e111trd1 edad, sexo, medio 1ooioeoondl1100, laoa

lisac1&n de 1aa aanoha• auoooutine&1 ael~1ca• 1 de loe -

pdlipo1 ad-'8 de •u aspecto uoro 1 a1oro1copioo. Sus 11! 

DltHtacionH olfniou, en pu-t1oular, dolor ab4oa1na1, -

u'81a, ·Y&aU01, ou-aoterilt1ca1 de lu H'acuaoionee in-

t11tinal11, hemorragia 1&1trointeetinal 1 coll)ll1oaoione1-

00110 inTaliD&o1&n int11tinal o prolap10 rectal aef como ~ 

11 1e practico clruda prl'f'ia a la ccuulta an eete Ho11-

pital 4• tipo abdOlliDal. 

Se practicd 'rbol 11n1al6gioo 1 1e re¡ietraron 1011 -

edaenH de laboratorio 1 gabinete, como loe uúenH en-

401c&pico1. 

81 Talor& eu ••olucidn olfnica intrahoepitalu-ia 1 -

1e ren1& la bibliogratfa de 101 61.tiao• 25 milo•. 
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PRBSENTAOION DE CASOS OLINIOOS 

~!!:! 
-NOMBRE1 Huber Soto LISpez. 

-BDAD1 10 llfl.011. 
-SBXOa l111culino, 

-ORIGINARIOt Ido de Oaxaca. 

-PECHA DE CONSl1LTA1 10 de Octubre de 1984, 

-Motivo de la con11ulta1 Dolor abdominal (44 d{ae de evol.!! 

ci6n. Evacuacione11 1nteatin~lee di1minuidae de coneieten

cia aÓompaftadae dt moco J ean¡re, (cuatro d{a11 de aTOlu -

ci6n). V6mito poatprandial iruatdiato 4• contenido gl.etri

co en un principio 1 biliar poateriormente (doe d{ae dt ! 

voluoi6n). 

-ANTECBDEMTES PAIILIABES1 Her1111110 geaelo II con labio 1 -

paladar hendido. Sin m&1 datos de iaportancia para el pa

decimiento. 

-AK!ECEDENTES PERSONALES• Medio aooioeoon6mico precario-

con repercuaionee h1gienioo-diet6ticaa. Inmunizaciones -

coapletaa. Prolapao rectal a la edad dt ocho afloe, el ~ 

cual ae redujo por facultativo manualmente. Laparatomia -

axploradora por in'f81inaci6n inte1tinal el 11 de lllll'zo de 

1984. Poeteriorsente nueva laparatom!a exploradora por 1! 
vag1naci6n intestinal recidivante el 24 de junio de 1984-

(H.I.•.) • 

-PADICIMIBMTO ACTOAL1 Inicia su padecimiento 44 d{ae an-

t11 41 1u illgreeo, con dolor abdominal vago y d1fU10, 24• 

hora• deepu•a aumenta de intensidad que desaparece con a

nal.g,eicoe oralea no eepeoificadoe, tree d{ae deepu'• in! 

oia nuevamente dolor abdominal localizado en flanco 1 fo

ea ileaca izquierda, dolor tipo c6lico de moderada inten-
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sided sin irradiaciones, que aumente con loe alimentos y

disminuye con anelg&eicos orales sin desaparecer, ecompa

ftandose de evacuaciones intestinales disminuidas de con -

sietencia, con moco, cuatro díae antes de su ingreso el -

dolor aument6 de intensidad y es ecompeft6 de evacuaciones 

intestinalee con moco 1 sangre fresca, doe días despu~e -

presenta v6mitoe que en un principio fueron de contenido

gAstrico 1 posteriormente de contenido biliar, motivo por 

lo que coneuJ.ta e este hospital. 

-BXPLORACION PISICA1 Hiperpigmenteci6n mucocutAnea en re

gidn de los labios, muco1a oral, conjuntiva ocular, pal-

aas de lee aanoe 1 plantee de los pies. Abd6men con eume!! 

to de"volumen en hemiabdomen izquierdo, hiperestesie eh! 

perbaralgesie de le regi6n, acoapaftada con disminuc16n de 

loa reflejoe cutAneoe locales. !ri cuadrante interior 11-

quierdo H palpa mee& blenda, m6vil, lilla, bilobulada no

pul1atil de eprox. ocho cae, no se eecucba perietaltismo. 

Oioatri1 quirdrgica antigua intre y 1upra umbilical. Al -

tacto rectal ee palpan a'1ltiples masae polipoidee no dOl,!!. 

roses y se retire el dedo manchado de 1111ter1a fecal. 

-!VOLUCION1 Se le practica laparotomía exploradora, enco!! 

trando invaginecidn intestinal con compromiso vascular di 

aprqx. 30 eme, adenUte de mdl.tiplee p6lipoe y adherencie1, 

se le practica hemicolectomía derecha y cierre Hartllann.

Evoluciona sin complicaciones, 67 días deapule presente -

prolapso en la boca de le colostomía, ocaeionede por p61! 

pos a eae nivel. QUednndo pendiente de revisidn endoscdp! 

ca de colon ascendente y cierre con anastomosis terndno-

te:ra1nel colon eigmoidea 1 aplicature de Koble. La endoa

copfa aueetra pdlipoe en antro 1 cúara g&atrica adeús -
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de mi1l.tiplee pdlipoe en colon. Exemenes de laboratorio; .! 

nimia normocrdmica, tiempo de coagul.acidn normal. 

~~ 
-NClllBRla •i«u•l Re7ee Navarrete. 

-BDADI 14 aftOle 

-snoa laacul.ino. 

-<llIGIN.ARIOa Ido. de Hidalgo. 

-PICHA DB LA COlfSOLTAt 12 de ;tulio de 1983. 

-IO'l'IVO DI LA CONSUL!Aa Dolor abdominal (do• afio• de evo-

lucidn), Rectorracia ocacional, (doa afloe de evolucidn).

Senaacidn de aalida de cuerpo extrafto rectal (do• aem.nae 

de evolucidn). 

-AlfTBCBDBITBS PAllILIARBSa Padre 1 tia paterna con polipo

eie inteetinal, hel'llllna muerta a loa 20 afio• por co11plic~ 

cidn del SPJ. 

-AN!ECBDD'l'IS PBRS°"ALESa ••dio eocioecondai.co precario -

con rep1rcuaion1e hi«ienioo-dietltioaa. Inmun11acion1a -

completae. 

-PADBCillIEff'l'O ACTUAL• Inicia hac1 doe afloe con dolor abcl_! 

llinal tipo cdlico, locali1ado en aeeogaetrio que ee irra

dia aecundarieaente a todo el abd6aen, que di1minuy1 con

analgleicoa / orelea no e•paciticadoa, 1 aumenta con l• -

deambul.~cidn, •• acoapalla en ooacionea con evacuacionee -
. . \ 

dieainuidaa 41 conaietencia 1 rectorragia. Doe 1e111n&11 -

con eenaacidn 1 ealida de cuerpo extrallo rectal de aprox. 

1.5 Oll81 'el cual ee reduce aanualmente. 

-!XPLORACI°" PISICAI Pigaentaoi6n de color aarrdn a negro 

en 1• regida peribucal, aucoea oral 1 plantae de loa pie• 
1 palaa1 de lae manoe. 
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Tacto rectal1 Masas polipoidee. 

-EVOLUCION1 a) Betudios de laboratorio. Biometria hem~ti

ca (anlmia normocr6mica). Tiempo de coagul.aci6n (normal). 

lndoaoop{a1 mucosa aáetrica en doa p6lipoe pediculadoe 1-

alU.tiplee eeudop611poe en región antral, en colon trana -

verao ocho a dies p6lipoe dt 1.5 a 2 cae, ee t011U1 biop~ 

aiae. Se pracu·oa colon por enema mostrando 111dl.tiplee de

ttotoa de llenado 1 aaaae polipoidea. (ver tig. 7,8 79). 
Íl tratamiento &e practic6 con electrotulgurac16n 1 cor~ 

tt 1 autura·de loa p6lipos col6nioos por pol1pectom{a ~ 

tr1nerectal, evoluciona aeintomático 1ntrahoep1talariamea 

te J •• da dt alta aeintollitico. 

CWJO lo. 3 

•ICllJalt 114uar4o Prando Sevilla. 

-ll>AJh 15 lllloa. 

•Sllt01 ... olllino. 

-ClllGIIARI01 Diatrito Pederal. 

-PICHA DB OOWSULTAI 4 de agoeto de 1983 • 

... OTIVO DB LA CONSULTAi Dolor abdominal (dos d{e.~·'·'de evo

luoi6n). V6m1toa, en un principio de contenido,,. gástrico 1 

poeterioraente de contenido biliar (dos d{aa de evolu ~ 

oi6n). Oonatipaci6n (doa d{ae dt tvoluci6n). 

-Alf'lBCBDDTES JAlllLIARESt ladrt con p1pentac16n ncocuti 

aaa ptribuoal la cuil ha dieainuido contor11e trenacurre -

11 titapo. Rtato •in iaportancia • 

. AIHCBDJl.Jf'flS PERS01'ALES1 ••dio aoo1otooa6aico precario -

coa r1pircnulione1 higien1co-4iet,t1oaa. t.naunisacionee ~ 

. ~oa11leua. 
•PADIODIIEMTO ACTUAL• Inicia hace doe diaa con dolor aba~ 
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minal en región de meeogaetrio, tipo cólico intenso y co~ 

tinuo, que se irradia a merco cólico, que aumenta con la

deembulación y disminuye con el reposo, acompai'!andose de

nauseas y vómito, en un principio de contenido gástrico y 

posteriormente en pozos de caf,, astenia y adinamia, nie

ga cenali~aoión de gasee y evacuaciones intestinales, 

-EXPLORAOION FISICA1 Pigmentación mucocut4nea en región -

peribucal, plantas de los piel 1 palmas de las llll.llOs. Di! 

tención abdominal ligera con predominio en mesogastrio en 

donde se encuentra hiperestesia e hiperbaralgeeia 1 dolor 

a la palpación media y profunda, Se ausculta perietaltis

mo de lucha, Al tacto rectal sale el guante manchado con

•anir• fresca (en grosella), 

-IVOLUCIOlf1 Se le practica laparotom!a exploradora encon

trando invaginación inte1tinal, se practica resección in

testinal· del segmento afectado vascularaente 1 entero en

tero anastomosis termino terminal de yeyuno-ileon, !Yolu

ciona 1atietactoriament1 intrahoepitalariamente y 1e deo! 

de su alta 46 d!as de1pu'•· Reingresa 13 d!ae deepu'• de-

. la techa de 1u alta por cuadro de abdómen agudo, 1e le -

practica laparotom!a exploradora encontrando una gran tot 

ci6n de a1a1 intestinale1 a 120 caa, del aaa ti~a, se en

contró ocluida por bridils, se secciona la brida 1 accide~ 
talmente perforan asa inteetinal y se practica cierre pr! 

aario, Evoluciona satiefactoriamente egreaando aiete d!as 

deepu,s. Los ex'-enea de laboratorio se encontraron den-

tro de la normalidad y la endoscopia mostró, en mucosa -

gfatrica dos pólipos se1iles de l ca. 1 uno m&s en duode-
' no. In colon no se encontraron pólipoa. 



,.,( MUERTO >o MUJPll 
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llJ PIE EQUINO VARO 
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·~ HIPOTIROIDISMO .. 
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DISCUSIOI 

10 Wensl en 19611 encontr6 54 caeoe de SPJ1 reporta--

dos antes de la edad de 17 af!os. !ovar 11en 1983, reporta 

70 caeoe en total, incl117endo doe ob1erYacione1 per1ona-

lee. Deede entonce• •• han reportado do1 caeoa 1161 en la 

literatura J tre1 que •• presenten en ••t• traba~o collO -

una contribuoi6n al conocimiento de ••te elndroae, fol'llll!l 

do en total 75 caeoe. 

811:01 De loa 75 caeo1, 36 fueron hoabr•• J 39 1111~e

rH, con ea relloi6n de 0.92 111.7or en lu aujerHt illl -

nue1troa tre1 caeo• pre4ollino el ••Ko ... culino en el 100 

por cianto, lo cual Hta en 4Hacuer4o ooa 11 literatura 

aundial, no aoontran4oH una relaci6n eipificaUva • -
cuanto predominio d11'e1Ko. 

ID.ADJ Lae edad•• 4el 4111CD61tico •• auestran en la -
tabla !fo. l. IDl la oual H aprecia que el 39,9 por ciento 

de loe paoiente1 1e looalisen dentro 41 101 do• a 10 &1101 

J un 44 por ciento, entre loe 11 a 15 111011 nuHtroe pa

ciente• ee enoontr~n 401 dentro de eeta 4ltiaa J UllO tn· 

la uterior, lo que delllileetra la relaci6n entre nueatro

eetudio J la literatUJ"a llUD4ial. 

TABLA Jo. l 
ID.AD 8' dos DI DIAGJfOS'!IOO DI SPJ 8' 75 OASOS D PIDilBll 

!fo. fo 
•enor11 4e 2 alloa. 6 a.o 
2 a 5 alloe, 11 14.6 
6 a 10 afloe. 19 25.3 
11 a 15 alioe. 33 44.0 
la1or11 4e 16 llfloe. 6 B.o 
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SINT<l!AS 1 De los 75 casos de sPJ, loe eínto111ae aparecie

ron aAs tempran11111ente en loe hombres en loe cuales se en

contro 00110 pico aaximo entre los cinco 1 diez aflos, 1 en 

lu 1111~eres un pico mui1110 entre los 10 1 15 ll!ioe 1 al.gu-
8 nos fueron ea1ores de estas edadee , Los e!ntomas que --

llevaron al die«noetico •• muestran en la tabla No.2. 

fABLA Jfo,2 

Silf'falAS 9111 LLEY.ARON AL DIAGNOSTICO Btl 75 CASOS DE SPJ 

110. f. 
DOLOR ABD<llilCAL 53 70.6 

SAICGRADO GASTROINTESTINAL 16 21.) 

ANl!l!IA l) 17.3 
YCllI!OS 6 a.o 
PROLAPSO RBOfAL 7 9,3 

OfROS 7 9,3 

La •aroria de loe pacientes presentaron un cuadro -

clínico de ep1eodioa de invaginacidn recidivante, manife! 

tedo por dolor ebdominal, v6mito 1 obetrucc16n inteatinal 

de lnteneidad val'iable. Otro• 1610 tenian •11118l'ado gastr~ 

inteatinal 6 an•111a. Siete niftoa preaentaron prolapso res 

tal de loe p4lipoa coao primera eanifeetacidn de la enfer, 

medad,1º•12•13•14•auatro de ello• fueron menores de dos• 

afloa de edad 1 no preHntaben pigmentac14n mucocut«nea en . 

el tiempo de tales epiaodioe, el diagnoetico de SPJ· fu' -

hecho 8'e tll'de, cUlllldo la pigaentac16n ee hico patente, 
Cl&atrc niftoe preaentaron aanifeetaoionee end4cr1naa 

de tiaorH gonaclalea funcionantee, aparte de a!ntoaae di
geatiVOB 1 pipentacicSn aoocut4nea. l5,l6,17,18. 

PIClllB69IClf1 Be coadn obHnar nua•rcHa pipenta--

cionee pequaftaa ( 2 a 4 111111 de 416netro ), en loe labio• -
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1 la mucosa oral, otras locslizacione1 pueden ser las pe,! 

mas de lae mano11 plantas de loe pies, conjuntivas, muco

sa naeel 1 mucosa del recto. Generallllente la pigmentaci6n 

de loe labios no desaparece con le edad, ain embargo lae 

otras localizaciones 1i lo hacen, principalmente de1pu'e 

de la pubertad.415 •4º• 41• Beta pigmentacidn ee a1intom!-

tica 1 no tiene potencialidad de malil!llidad1 au 6nica im

plicaci6n es coem,tica, 34 actualmente 11 reporta buen •xi 
~ -

to en el tratamiento de esta pigmentaci6n a base de raJOB 
. 42 

la11r de ar16n 1 rub!. Para la 11a1oria di loe autor11 -
4 5 40 41 . 

' 
1 

' ' la1 manchas son patognom6nicae del SPJ, 1 de -

gran valor pare el diagn6etico diferencial con otros cua

dro1 anatomoclfnicos de polip01i1 inte1tinal, at loe tre1 

casoe de nuestra obeervaci6n, presentaron pi11111ntaci6n en 

labio1 J 1111cosa oral, adem6a de palma de la1 manoe 1 pl~ 

ta1 de 101 pi••• 

POLIPOS1 La gran importancia del SPJ, e1 la polipo~ 

1i1 int11tinal 1 e1 nece1ario para el cirujano que 11 en

frenta a este padecimiento conocer aue oarActeri1tica1 -

propia1. Loe p6lipo1 ae encuentran principalmente a nivel 

del inte1tino delgado y a 1u v11 tienen una ma1or fre- -

.cuenoia en el 1eJU1101 en ocacionee poco frecu1nt11, 1e -

obterYan a nivel de ileo, duodeno 1 11t6111810 1 11111)' rara -

vea a nivel del apendice ileo-oecal. Loa 1itio1 de local! 

aacidn tuera del int11tino del.cado que oon mayor frecuen

cia ae encuentran 11 colon 1 reoto. 1 La localiaaci6n de -

101 ,,dlipo1 de 11ta 11ri1 11 111111tran en la tabla No.3 

TABLA Ro.3 

LOOALIZACIO!f DI LOS POLIPOS IR 75 CASOS DI SPJ, 

BST~AGO 26 34.0 
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DUODENO 18 24.0 
YEYUNO 47 62.6 

ILEON 25 33,3 
COLON 18 24.0 
RECTO 9 12,0 

APENDICB 1 1.3 

Precuentemente loe p6lipoe fueron ar4ltiplee 1 la ma-

7or!a tuvieron localizaci6n 1eJ11110-ileal, una tercera PI!: 

te present6 pdlipoe g61trico1 7/0 duodenale1 1 un tercio 

m6e en colon 1 recto. Seis presentaron p6lipo1 llUJ gran~ 

des con alBdn grado de comprol1110 inteetinal.19 • 24 Bll -

nuestro• caeos la 111.1oria de loe p6lipo1 •• localisaron -

en colon 1 mucosa gaetrica, lo que aueetra gran relaci6n 

con lo encontrado en la literatura mundial. 

Bn la lit1ratura 1e han r1portado p6lipoe fu1ra d1l 

aparato dige1tivo, a niv1l d• naeofaringe3 1 1n el tracto 

urinario.44 Loe p6lipoe pued1n ser pediculados o e1eile1 

1 eu n6m1ro puede Tariar 181111 qui eu diaaetro, 28 1u 1U

p1rficl1 11 11llil11r a la d•l resto de la auco1a d11· 1nte1 

tino o d1l ••18•nto d1l tullo d1g11tlvo en dond1 11 1ncu'! 

tre. 

SI ha po1tulado 1n 11 pa1ado a\llllento en 11 c6ncer en 

todos loe pacientes con SPJ, 1in eabargo la importancia -

d•l a11111nto ha sido eobreenfatlsado 45coao un resultado -

de la.interpretaci&n patol6gioa de loe p611poe en la ba1e 

de su e1tructura 11icroadenouto1a, 1nf1ltraci6n del mdac.J! 

lo por deba~o de la serosa ( un patr6n que e111lere .tran1-

fol'llllci&n aalipa ) , puede . trecu~t1aente eer hallada, De 

hecho, atipla• celular•• 1e encuentran fr1cuent ... nt1, La 

incidencia actual en paciente• con e1ta clase da p6lipos-
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no es alta.28•34 •46• Sin embargo es dificil ignorar la -

obeervaci&n que un cierto nlSmero de casos con c&ncer hllll

eido reportados en pacientes con SPJ. Dodde 47 revie6 15-
46 casos 1 Reid recopilo 14 con metastasis comprobadas, 

Sin eabargo recientemente Linos 48 menciona que la -

in.cidencia de dnoer es baja ( basado en un ee~miento a 

largo plaso de 48 pacientes con SPJ en la cl{nica la70),

otroe autores eTaluan ran&e>s del dos al tres por ciento -
16•46• al 12.6 por oiento. 8 

De h1oho, la .. JOria de loe p6lipos 1e:runales e lle! 

lee pertenecen al tipo de hallllrtoma1, mientra• que loe -

·1aetro4uo41nales, 32 1 loe colon rectales, 35 •32 •47• eon -

a4enoaatosos, una •U'ie4a4 que puede puar a traneforaa

ci4n .. 11gna. 11 incremento de la aalijpli4ad cuando los -

p&lipos eon gastro4uodenalee o colon r1otales, son repor

tados freouenteaente 32•46•47•49•50• 1 su aparente rela-

oi6n entre el sitio de la leei&n 1 el grado de riesgo es

particularaente relevante en cirug{a pedi,trica porque es 

frecuente la localizaci&n gaetroduodenal en niftos. 

AIS:n cuando a1.11enta la tendencia de tumores malignos

gastrointeetinales 1 loe pacientes con SPJ tienen ma7or -"' 

rieego de a4quirir otros tumores que la poblaci&n general. 

La• neoplasias de oTario han sido detectadas en 14 -
51 52 por ciento de la1 auJereecon SPJ, tuaoree de mama 1-

tumores de te1t{culo 17 t .. biln hUi sido reportados. Is--

· toe hechos corroboran la hip&teeie de que el rie1go en P! 

cientes oon SPJ puede resultar de una prediepoei.c16n g6-
netica a l.. neopla~ia• 1 taabiln coao una transforaaci&n 

... licraa de loe p6lip<1s• 
Debe de recordar•• que la• c6lula1 involucrada• en -
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la mayoría de las neopl~eiae de ovario ( c&lulae de la ~ 

granulosa ) y las encontradas en tumores testiculares ( -

c&lulae de Sertoli ), ·aon de origen endodermico, del mie

mo origen que la mucosa inteetina1, 51 

De la serie de 75 niHos con SPJ, seis desarrollaron

tumores1 doe gaetrointeetinalee ( un adenooarcinOma ''ª-
trioo 25 •26• 1 un J•J'Ul'lal, 27 llUJ'iendo estos pacientes en

tre las edades de once y 13 aftoa, 1 cuatl'o 1<>nadal11 ( -

tres ovaricoa 15•16•18• y un teatioular~7 lfeopl'81H que

suacesivuente fueron tratadas a lae edades de cuatro, -

His, cuatro 1 15 afloa. 

Bl papel del cirujano ped1'tra tn relaoidn a loa p6-
lipoe a p~e de lo que se atJlalo anttrionatllttp radica -

en poder diapoaticar en que moaento llll p6Upo uintodt! 

oo 1e complicara, ya ata con invaginaoidn inttetinal 1/0-

ooluoidn inteetlnal. 

RJ1R•OIA1 Lu polipoaie inteetinalea incluido el SPJ 

1e ooneideran haaartoaaa, le1ion1• en lu que frecuente-

mente•• deaueetra una etlolol{a 11nltica,60 producto de

matm~n'.· glneticu. n SPJ rtpr .. enta un car•cttr hertd!, 

tario, el od1 .. ha preclmado que 11 tranui te en torma

autcadaica dollinante. 61 n11n~ que detereina 11t1 oll'llc

ter tiene propiedades iaport1ntee. ID priaer lugar su pe

netrancia 1 exprto1Ti4ad ion variablea 1 en segundo lugar 
. 62 

se trata dt un gene ple1otrdp1oo. 

La penttrancia. de un gene •• refiere a la capaoidad

de eete de aanlteetar•• 1 d1t1rainar una caract1rfetioa -

en detel'llinado nfmero de caeos, l!B el SPJ·la penetranoia

del gene es elevada 1 diveraoa autorea preoiaan que ea de 

un 40 a 45 por ciento. 32 •38•53•54 ' 
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La expresividad de un gene se refiere al grado o mili 

nitud en que el carácter se manifiesta. Parmer 55 reporta 

una familia en la que el padre solo presentaba p6lipoa, -. 

el hijo solo manchas mel&nicas 1 la hija el síndrome com

pleto, esto es una demostraci~n de la variabilidad en la
expreeividad, 

Bl pleiotropismo de los genes es la oapacidad de es

tos de 1111niteetaree o afectar diversos sistemas de un or

ganiuio, 111 el e:Cndrome que se describe, la presencia de

manchae ael~icas en la 11\lcoaa oral 1 p6lipoe en el yeyu

no pone 1n e'fidencia el pltiotropi .. o de eete gene, 

Raed 1 Keei, 63 demostraron que en el caso de lae po

lipoeie 11'4ltiples, la frecuencia del gene en la poblRci6n 

general •• te uno en 8 300 recten nacidos, 

Se ha reportado que en el ceeo de la poliposis inte!?_ 

tinal vtariedad uno, existe una coorelao16n importante con 

el 11'\&Pº ean¡ufneo Ih.lff1. 43 En el SPJ no ae ha demostrado 
una predominancia hacia determinado sexo ni hacia grupoe

•tntooe eepecftlooe. 

De acuerdo con las coneideracionee previas, ee pue-:-

4en preciear algunos conceptos 1 eleaentoe ~tilee para la 

aeeeorla gen,ticR en los caeos afectados. Un n'6mero no ~ 

precisado de paciente• pueden preetntar caeoe eeporadicos 
. . 53 

u ooaolonalee, •• decir, mutaciones de Rovo. Brigge ~ 

corroboro eete dato, Bato implica que en un deterainado -

ndiaero de caeoe no vamos a encontrar antecedentes faaili! 

re1, lo ou61 no invalida la etiologf.a gen,tica de lea en

termedadee, 
una pereo~ afectada con SPJ tiene un riesgo m!nimo

de un 50 por ciento de trenamitir el padecimiento a su --
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progenie. Esto lo modificar& ln penetrancia del gene y la 

frecuencia g'netica en la poblaci6n estudiada, con tende~ 

cia a reducir discretamente el riesgo de recurrencia, 

Las manifestaciones clínicas pueden ser diferentes -

en le progenie de una persona efectada debido a la expre

sividad variable del gene. 

Debido a la posibilidad de terapia en el síndrome de 

Peutz-Jeghers, no se he considerado la posibilidad del 

diagnostico prenatal edem&e de que ee carece de elementos 

necesarios para llevarlo a cabo. 

CASO l. El ceso índice, es un gemelo dicig6tico cuyo 

hermano presenta labio y paladar hendido. Existen otros -

familiares con patología de origen gen,tico no relaciona

da con el síndrome de Peutz-Jeghere, pero en este caso en 

particular pensemos que se trate de une mutaci6n de Novo, 

CASO 2. Bl caso Índice, tiene une hermana afectada -

así como tambi'n el padre y una tía paterna. Es muy prob! 

ble que la abuela paterna tambifn haya estado afectada, -

hipotesis que es reforzada por el hecho de haber dos mie! 

broa de la familia de la tercera generaci6n afeotado1, en 

este 4rboe geneal6gico la tendencia de la penetrancia que 

se muestra es baja. 

CASO 3. La madre del caso Índice presenta pigmenta-

ci6n mel&nica perioral. Esto demuestra le variabilidad en 

la expresividad del gene determinante del car&cter. 

DIAGNOSTICO DIPERENCIALI Me Ousick g ha olasificado

loe síndromeá de polipoeie intestinales en cuatro clases, 

Bl síndrome de Peutz-Jeghere es clasificado dentro -

del grupo dos,. de lo anterior se nombrare. a continuaci6n, 

. lee seis variedades en que se dividen. 
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

l. POLIPOSIS FAMILIAR DE COLON1 g 

- Olaeificaci6n, Polipoeis intestinal tipo I. 

- Herencia, Autosómica dominante. 

- Sitio predomine.nte. Colon. 

- Manifestaciones extraintestinalee, Ninguna. 

- Potencial maligno. Alta premal1.gnidad. 

2 • SINDROME DE PEUTi'.-JEGHERS1 
28 

- Claeificaoi6n, Polipoeie intestinal tipo II. 

- Herencia. Autoe6mica dominante. 

- Sitio predominante. Intestino delgado principalmente 

7eyuno, 

- Manifestaciones extraintestinale1. Pigmentaci6n muco

cutdnea• 

- Potencial maligno, Rara a nula malignidad, 

3, SINDROlllE DB GARDNF2lS1 56 

- Claeificaci6n. Polipoeie intestinal tipo III. 

- Herencia, Autoa4mica dominante, 

- Sitio predominante, Colon. 

- Manifestaciones extraintestinalee, !Wloree de tejidos 

1 oeeoa. 

- Potencial maligno. Precuentemente premaligno, 

4. POLlPOS PEQUE!lOS DISl!JUJfADOS1 57 

- Claeiticaci6n. Poliposie intestinal tipo IV. 

- Herencia. Autoe6mice dominante. 

- Sitio predominante. Colon. 

- Manifestaciones extrainteetinales. Ninguna. 

- Potencial malisno. Reportes insuficientes. 



5, SINDROME DE CRONKHITE/CANADA1 58 

- Claeifioaoi6n, Puede ser una variedad de la poliposis 

intestinal tipo I, 

- Herencia, Bllporadica no gen,tioa, 

- Sitio predominante, Generalizado, 

- Kanifestaciones extrainteatinalea, Alopecia, atrof!a-

de lea Uflas de loe dedos y pigme!! 

taci6n muoocutinaa, 

- Potencial maligno, Reportee inaufioiantes. 

6, SINDROME DE TURCOT'St 59 

- Clasificaoi6n, Pueda aer una variedad de la polipoeie 

intestinal tipo III, 

- Herencia. Reportea insuficientes, 

- Sitio predominante. Colon. 

-·•anifeataoionea extrainteatinalee, Tumores malignos de 

Siet, Rervioao Central, 

- Potencial maligno, Reportes insuficientes. 
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CONCLUSIONES 

Muchos aspectos del SPJ han sido discutidos, aus ca 
9 28 34. -racteríeticas clínicas ' ' sua hallazgos radiologicoe 

35 la relaci6n entre las lesiones gastrointestinales y mu 
36 -

cooutáneae, el patr6n hereditario y el diagnostico dif! 

rencia1.10 

Este apartado se enrocara basicamente en el aepecto-

quinSrgico, ya que es la base fundamental del tratamiento 

y de la morbi-letalidad. En.la revisi6n se encontr6 que -

de los 75 casos de SPJ, solo 16 (21.3"), no habian sido~ 

perados hasta el tiempo en que fueron reportados. Todos -

loe restantes fueron operados por varias razones1 Nueve -
niffoe fueron operados una vez,l,13,16,23,28,29,30,31,32._ 

28 33. 28 dos en tres ocaciones ' y dos cuatro veces, inclu-

yendo en este dl.timo uno de nuestros casos. 

El ciru~ano pedi«tra debe de saber que la mayoria de 

las invaginaciones intestinales por p6lipos, se reducen -

eapontaneamente 6 4eapu'e de un tratamiento no· quirurgico 

intrahospitalario, 34 Muchos de loe p6lipos pueden ser re

secados por endoscopía. 

Cuando la invaginaci6n no se reduce por sí misma en

pocas horas o cuando el sangrado, v6mito o perdida de pe

so haga la operaci6n necesaria, loe p6lipoe pueden ser -

cortados por enterotomía y ligadura con sutura y ademas -

de ooagulaci6n de los pequeffos p6lipos sesiles regionales. 

Cuando sea necesaria la reaecci6n intestinal, esta

sera limitada al segmento afectado vascula.rmente, por el

riesgo de ooacionar síndrome de intestino corto y eecun-

dariamente deficiente absorci6n inteetinal y las complic! 

cienes a largo plazo son consecuencia de las invaginacio-
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nee recidivantes que sufre el paciente. 

Holt, 64 propone la aplicatura d• Roble en la primera 

intervencidn quinlrgica practicada a eatoa pacientea, la

cual reporta buenoa reaultadoa con cuadros menee frecuen

tes de recidivae de invasinaoidn, la cual haJ que toaar

en coneideracidn al tratar eetoe pacientes. 
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