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RESUMEN 

TITULO: Prevalencia del síndrome de Peutz-Jeghers en el Hospital de Especialidades 
Centro Medico Nacional "La Raza" , del periodo de 1999 a 2003 . 

OBJETIVO: Determinar la prevalencía del síndrome de Peutz-Jeghers en el Hospital de 
Especialidades Centro Médico Nacional " La Raza". 

MATERIAL Y MÉTODOS: Diseño: Retrospectivo, transversal, descriptivo, 
observacional, abierto; en el archivo de Anatomía Patológica del Hospital de 
Especialidades Del Centro Médico Nacional "La Raza", del expediente clínico se registró 
la edad, sexo, antecedentes heredo fam.iliares , cuadro clínico , locali zación anatómica del 
espécimen enviado a es tudio. El aná lisis es tadístico se rea li zó mediante estadística 
descriptiva. 

RESULTADOS: Se revisa ron un total de 75,000 reportes histopa tológicos 
correspondientes al periodo de 1999 al 2003 , encontrándose 18 pacientes con diagnóstico 
de Sínd rome de Peutz-Jeghers (2.4 % ). En cuanto al género, 11 pacientes masculinos (61 %) 
y 7 femeninos (39% ). El rango de edad varió desde los 7 hasta los 86 años distribuyéndose 
en 4 grupos:l) menores de 25 años (55%); 2) de 26 a 50 (22 %); 3)de 51-75 (16 %) y 4) mas 
de 75 ai\os (7 % ). El espécimen enviado para el diagnóstico fue a nivel Gástrico 11 (60% ); 
Duodeno 1 (6 %); Yeyuno 1 (6%); Colon Transverso 1 (6 %); Sigmoides 3 (16 %) y Recto 1 
(6% ). El cuadro clínico se caracterizó por Sangrado de Tubo Digestivo Alto 33%, Oclusión 
Intes tinal (11 % ); Rectorragia (11 % ); Enfermedad por Reflujo C as tro Esofagico (11 % ); 
Pigmentación Cu tánea (11 %); Dolor Abdominal (11 %), lntususcepción Intes tinal 6% y 
Melena 1 (6 % ). En 8 casos (-1-1 %) se encontraron antecedentes heredo fa1nilia res positivos. 

CONCLUSIONES : Se encontró una preva lencia del 2.4 % en un Hospital de Tercer 
Nivel de Atención Médica de la Zona Norte del D. F. del IMSS, afecta primordialmente al 
sexo masculino, en la segunda y tercera décadas de la vida, anatómicamente se localizó en 
estómago en el 60% de la serie, se estableció asociación con carga gené tica en el 44 % de los 
casos. 

PALABRAS CLAVE : Síndrome de Peutz-Jeghers. Oclusión Intes tina l. lntususcepción 
Intes tinal. 



SUMMARY 

TITLE: Prevalencia of the peutz-jeghers syndrome in the hospital of specialties center 
medica! national the race, of the period of 1999 at 2003. 

OBJECTIVE: To determine the it prevailed of the syndrome of Peutz-Jeghers in the 
Hospital of Specialties Center Na tional Medica! The Race." 

MATERIAL ANO METHODS : The study you carries out in the Hospital of Specialties 
Of the National Medica! Center The Race that is a Unit Of Third Leve! of medica! 
attention, where patient coming from Regional and General Hospitals of Area of the 
District Federal and severa! sta tes of the country are managed . 

RESULTS: They were revised a to tal of 75 000 you report histopatológicos correspondi ng 
to the period frorn 1999 to the 2003, meeting 18 patients with diagnosis of Syndrome of 
Peutz-Jeghers (2.4 % ). In the graph 1 we show as for the gender, 11 rnasculine patients 
(61 %) and 7 feminine (39%). The age of the patients flu ctuates from the 7 years until the 86 
years being di stributed in 4 grupos: l ) smaller than 25 years 10 cases (.5.5 %); 2) of 26 to 50 
years with 4 cases (22%); 3)de .51 -7.5 yea rs 3 cases (16%) and 4) but of 7.5 yea rs 1 case (7 %). 
(Graph 2) . The specimen taken to make the diagnosis 11 went at Gas trie leve! (60% ); 
Duodeno 1 (6 %); Yeyuno 1 (6 %); Transverse Colon 1 (6 %); Sigmoides 3 (16 %) and Right 1 
(6 %). (Graph 3). The symptorn with which the patient debuts corresponds to occlusion 
intestinal 2 cases (11 % ); Hernorrhage of alirnentary canal high 6 cases (33% ); Rectorragia 2 
cases (11 %); lllness for reflux Castro-Esofágico 2 cases (11 % ); Pigmenta tion cutaneous 2 
cases (11 %); Intususcepción in testinal 1 case (6 %); Pain abdominal 2 cases (11 %) ami Mane 
1 case (6%). (Graph 4) . it is looked fo r in the antecedents l inherit fa mily and he/ she is this 
positive fa ct in 8 pa tients corresponding to the (44 % ) and the negative rest 10 patients 
(56% ). (Graph 5) 

CONCLUSIONS: Our was a prevalencia of 2.4 % in a Hospital of Third leve! of Medica! 
antención of the Area nort of the D.F. of the IMSS, it affects primarily to the masculine sex, 
in the second and thi rd decades of the life, anatomically it was located in stomach in 60% 
of the series, associa tion settled down with load genetics in 44 % of the cases. 

WORDS KEY: Syndrome o f Peutz-Jeghers Intes tinal occlusion. 
In tususcepción. 

Intes tinal 



INTRODUCCIÓN: 

El síndrome de Peutz-Jeghers es un desorden autosómico dominante caracterizado 

por Poliposis Intes tinal y Pigmentación Muco cutánea (2,3,4) . Los pólipos se clasifican 

desde el punto de vista histológ ico de la siguiente forma (1 ): póli pos no neoplásicos y 

póli pos neoplásico Los primeros corresponden a pólipos Hiperp las ico (Hiperplasico 

foveo lar, Hiperplasico regenera tivo e Hiperplasico con lesión desmoplásica) ; pólipo 

Hamartoma toso (pólipo Peutz-Jeghers, pólipo juvenil, pólipo glándula fúndica, pólipo 

foveolar); pólipo inflamatorio (inflamatorio de retención, sínd rome de Cronkhite-Canadá); 

pólipo heterotópico (tejido pancreá tico ectópico, hiperpl asia de glánd ulas de Brunner 

ectópicas, adenomioma); remanente de mucosa nodular Los pólipos neoplásicos 

comprenden lesiones benignas (adenoma tubular y adenoma velloso); y malignas 

(carcinoma poli poide, primario y carcinoide, tumores secundarios) . 

Ocurre 1 de cada 8,300 - 29,000 naci mientos.(5). Los póli pos son hamarto matosos 

de aspecto nodular y fo rmados con tejido normal del sitio donde se loca lizan con una 

disposición desorganizada, es tos comúnmente aparecen en los sínd romes de Poliposis 

hered itaria gas trointes tinal tal como el síndrome de Gardner*s , Poliposis Familia r Coli , 

Poliposis Juvenil y el Sínd rome de Peutz-J eghers (1 ). La pigmentación característ ica es 

debida a deposito de melanina, fo rmand o puntos o pecas en labios, mucosa oral, 

párpados, dedos de las manos, región pla ntar, geni ta les y de fo rma rara en la mucosa 

intes tinal; es mas evidente durante la primera década de la vida y después de la 

adolescencia desaparece consecutivamente hacia los treinta ai'los de edad 

aproximadamente. (1 )(6). 



Los pólipos se localizan en cualquier parte del tracto gastrointestinal, su número es 

variable, pero en general es menor que en la Poliposis Adenomatosa Familiar(l), tienden a 

ser grandes y pediculados . A nivel gástrico se observan en un 25 a 49 % de los pacientes, 

son pequeños con un diámetro menor de 1 cm.(1); en intestino delgado se observan de 70 a 

90 %. Se han reportado pólipos fuera del tracto gastrointes tinal, se menciona nariz, tracto 

respira torio, trac to urinario, vesícula bi liar y útero, asociado con este síndrome.(6). 

En un es tudio de 222 pacientes japoneses con síndrome de Peutz-Jeghers se 

observó la siguiente dis tribución : 49% póli pos a nivel gás trico, 6-t % en in tes ti no delgado, 

53% en colon y 32% en recto (7) En la clínica Mayo se reporto: 24 % gás tricos, 96 % 

intestino delgado, 26% colón y 24 % en recto.(8) 

El diagnóstico se hace usualmente a temprana edad , por lo regular en la primera 

década de la vida; mani fes tándose alteraciones gastrointesti nales como obstrucción 

intes tinal (intususcepción) , dolor abdominal , hemorragia del tubo digesti vo y protrusión 

de una masa a través del recto respectivamente en orden de frecuencia . Los dos primeros 

síntomas son asociados a pólipos loca li zados en el intes tino delgado y el resto con lesiones 

en colon y recto (1 ). El cuadro de abdomen agudo se ha observa do principalmente a 

menores de 10 afios .(6). 



Existe predisposición al desarrollo de carcinomas primarios a nivel intestinal como 

colon , duodeno, esófago , estomago; y a nivel extraintestinal mama (bilateral) y cérvix 

mas frecuentemente y de forma ocasional ovario, útero, tiroides, pulmón y próstata (5)(9) . 

Reíd estimo que el 2 a 3 % de pacientes podrían desarrollar cambios de malignidad 

gas trointestinal principalmente a nivel duodena1 (10) . Es tos pacientes que presentan un 

carcinoma son jóvenes respecto al res to de la población en general. Dodds y 

colaboradores es timaron un promedio de edad de 27 a!'ios para pacientes con carcinoma 

gástrico, 38 años para carcinoma duodenal y 41 años para carcinoma de colon. (1 1 ). 

Otros dos síndromes hamartoma tosos hered ita rios que pred isponen al desarrol lo 

de cá ncer son Síndrome de Cowden (asociado con cáncer de tiroides y mama) y la 

Poliposis Juvenil Coli (asociado con cáncer de colon)(S). 

El d iagnostico diferencial debe hacerse con las siguientes patologías: 

1.-Poliposis Juvenil . Los hamartomas son de diferen te histología y no hay pigmentación. 

2.-Poliposis Mixta Hereditaria. No hay pigmentación y coexiste con adenomas . 

3.-Síndromes de pigmentación como por ejemplo sínd rome de Leopard Ni nguno con 

pigmentación 1· ninguno con el mismo patrón.(6) 



El manejo y seguimiento es importante para prevenir problemas médicos agudos y 

desarrollo de cáncer . Se refiere el siguiente protocolo : 

1.-Endoscopia gastrointestinal alta cada 2 años después de los 10 años (o antes si 

clínicamente se encuentra indicado) con antecedente de un pólipo mayor de 1 mm, 

extirpado. 

2.-Colonoscopia cada 3 a11os después de los 25 años(con frecu encia antecedente de un 

pólipo mayor de 1 mm extirpado). 

3.-Evaluación del Intesti no Delgado mediante imágenes contrastadas cada 2 a 11os después 

de los 1 O a11os . 

4.-Vigilancia de las glándulas mamarias después de los 25 años y anualmente con 

mamografía después de los 35 años. 

5.-Ultrasonido pélvico y abdominal anualmente después de los 25 afios. 

6.-Cada 2 aiios frotis cervica l. (6). 



MATERIAL Y METODOS. 

OBJETIVO : 

Determinar Ja prevalecía del síndrome de Peutz-Jeghers en el Hospital de 

Especialidades Centro Médico Nacional "La Raza", corresponde a una Unidad de 

Atención Médica de Tercer nivel en el periodo de 1999 a l 2003. 

Diseño: re trospectivo, transversal, descriptivo, abierto, observaciona l. 

Se revisó el a rchivo del Departamento de anatomía Pa tológica, se localizaron Jos 

reportes definitivos de Peutz-Jeghers y se solicitó a l archivo clínico de la Unidad los 

ex pedientes; de ellos, se registró la edad, sexo, carga genética en antecedentes heredo 

familia res, cuadro clínico, loca lización ana tómica del espécimen enviado para es tudio. 

Pa ra el análisis es tadístico se empicó estadística descriptiva. 



RESULTADOS : 

Se revisaron un total de 75 000 reportes histopatológicos correspondientes al 

periodo de 1999 al 2003, encontrándose 18 (2.4 % ) pacientes con diagnóstico de Síndrome 

de Peutz-Jeghers . 

En la gráfica 1 mostramos el género, 11 pacientes mascul inos (61 %) y 7 femeninos 

(39%). 

La edad de los pacientes fluctuó desde los 7 hasta los 86 ai'ios, se distribuyó por 

décadas de la vida en 4 grupos: 1) menores de 25 ai'ios 10 casos (55 %); 2) de 26 a 50 ai'ios 

con 4 (22%); 3) de 51-75 ai'ios 3 (16%) y 4) mas de 75 ai'ios 1 caso (7%). (Gráfico 2). 

El espécimen env iado para hacer el diagnóstico fu e a ni vel gás trico 11 (60 %) ; 

sigmoides 3 (16 %), Duodeno 1 (6%), Yey uno 1 (6%); colon transverso 1 (6 %) ; y rec to 1 

(6 % ). (Gráfico 3). 

El cuadro clínico se caracteri zó por la presencia de Hemorragia de tu bo digestivo 

alta 6 casos (33 %) , Oclusión intes tinal 2(11 %), Rec torragia 2 (11 % ) ; Enfermedad por 

reflujo Castro-Esofágico 2 (11 % ) , Pigmentación Cutánea 2 (11 % ) , Dolor Abdominal 

2(11 % ), Intususcepción Intes tinal 1 (6 %) y Melena 1 caso (6 %). (Gráfico 4). 

Se investiga carga genética en los antecedentes heredo fa mi lia res y se encuentra 

este da to positi rn en 8 (44%)pacientes, en el res to 10 pacientes fu e negativo (56 %). 

(Gráfico 5). 



DISCUSIÓN: 

Los hallazgos enco.ntrados por nuestro equipo de investigación corresponde a los 

reportados por las literaturas americana y japonesa siendo estos de 0.3 a 1.2 % es decir 1 de 

cada 8 300 a 29 000 nacimientos (5) , nosotros reportamos una prevalencia del 2.4 % en 5 

afias de los 75 000 reportes revisados , así mismo nuestro es tudio apoya los datos 

reportados como son el desarrollo de la poliposis en la primera mitad de la vida , 

teniendo un descenso importante posterior a la adolescencia ( 1 , 6 ). 

La localización de los pólipos reportada en la literatura es en fo rma primaria a cualquier 

parte del tubo di gestivo (1) siendo a nivel Gástrico en un 25 % a 49 % de los pacientes (1) 

e Intestino Delgado en un 70 % a 90 % y fu era del trac to digestivo se reportan en Na riz, 

Tracto Respiratorio, Vesícula Biliar y Útero. Nuestro estudio identifico a nivel Gástrico 

como el principal sitio en un 60% y Sigmoides en un 16 %; el res to de órganos Duodeno, 

Yeyuno, Sigmoides y Recto en un 6% respectivamente. La literatura escrita en Japón y en 

Estados unidos principalmente aportado por la Clínica Mayo apoya n nuestro hallazgo 

mencionando a nivel gástrico como la principal localización de los pólipos con 64 % y 24 % 

respectivamente ( 7, 8 ). 

En el medio Oriente y Norteamérica se encuentra a la adolescencia como la época en la 

que ocurren la mayoría de los casos y sus síntomas principales son alteraciones a nivel 

gas trointestinal manifestados con obstrucción intestinal y dolor abdominal, cuando las 

lesiones se loca li zan a nivel de tubo diges tivo alto y hemorragia de tubo diges ti vo co n 

sensación de cuerpo ex trafio si los pólipos se encuentran en colon y recto (1 ). En nuestra 

revisión la mayoría de los pacientes se ubico dentro del grupo de menores de 25 afias con 

10 casos y en orden de frecuencia la aparición de los síntomas fue Hemorragia de Tubo 



Digestivo Alta en 33%, Oclusión intestinal y melena en 6% y el resto de síntomas como 

son: Rectorragia, Enfermedad por Reflujo Gastroesofagico y pigmentación muco cutánea 

en 11 % de los casos. ·Esta diferencia que se observa en relación a nuestro estudio se debe a 

que no contamos con el dato de la naturaleza de la intervención del paciente, es decir, 

urgencia o electiva amen de los pacientes que son subdiagnosticados. 

No pudimos establecer una asociación con otro tipo de tumores tales como cáncer de 

Ovario, cáncer cervicouterino, cáncer de tiroides, cáncer de pulmón y de Próstata. (5,9) 

Es importante determinar la degeneración maligna de estos pólipos, lo cual ocurre en el 

Cáncer Gástrico a los 27 años de edad del paciente, Cáncer de Duodeno a los 38 afios y 

Cá ncer de Colon a los 41 a i'ios (11 ). Debe de ser una responsa bilidad de los médicos 

tratantes el dar seguimiento a es tos pacientes dado al porcentaje de mali gni zación de 

es tas lesiones , así mismo realizar rastreos a distancia en mama , pulmones , prósta ta, 

ti ro ides entre o tros , entre o tros también realizar el ras treo en la fa milia por la asociación 

hereditaria. 

Genéticamente se ha demostrado que corresponde a un desord en autosomico dominante 

(2,3,4) , encontrando en nuestra rev isión al 44 % de los pacientes con antecedentes heredo 

famili ares positivos de esta patología que clínicamente cursan con pigmentación muco 

cutánea en un 11 % de los casos en nuestra investigación. 



CONCLUSIONES : 

De los 75 000 reportes histopatológicos revisados el 2.4 % correspondió al Síndrome 

de Peutz-Jeghers. De los cuales el 61 % fue del genero masculino y 39% femenino. La edad 

promedio documentada fu e de 28.3 aiios, por orden de frecuencia la mayoría de los 

pacientes se ubicaron en el grupo de menores de 25 aiios qu e correspondió al 55% de los 

pacientes. De acuerdo a las piezas quirúrgicas rev isadas por orden de frecuencia se ubico 

en primer lugar: es tomago en el 60%, sigmoides 16%,duodeno 6% y yey uno 6% entre 

otros. Los síntomas documentados en la mayoría de los casos fue : hemorragia de tubo 

d igestivo alta 33%. Se intento es tablecer una asociación con la carga genética de los 

pacientes no encontrándose relación en el 56% de los casos. 
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ANEXOS: 

GENERO DE PACIENTES CON SÍNDROME DE 
PEUTZ-JEGHERS 

Gráfico 1 .- Fuente Expediente Clínico IMSS 
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Gráfico 2.- Fuente Expedientes IMSS 



LOCALIZAOÓN DEL ESPÉOMEN DE PATOLOGIA 

Gráfico 3.- Fuente reportes de patología. 
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SÍNTOMA INICIAL DE LOS PACIENTES CON SÍNDROME DE 

PEUTZ-JEGHERS 
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Gráfico 4.- Fuente Expediente Clínico 
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ANTECEDENTES HEREDOFAMILIARES 
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Gráfico 5.- Fuente expediente clínico IMSS 
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