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RESUMEN

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

OBJETIVO: Determinar la prevalencia del sindrome de Peutz-Jeghers en el Hospital de
Especialidades Centro Médico Nacional “La Raza”.

MATERIAL Y METODOS: Diseno: Retrospectivo, transversal, descriptivo,
observacional, abierto; en el archivo de Anatomia Patologica del Hospital de
Especialidades Del Centro Médico Nacional "La Raza", del expediente clinico se registro
la edad, sexo, antecedentes heredo familiares , cuadro clinico , localizacion anatémica del
espécimen enviado a estudio. El andlisis estadistico se realizo6 mediante estadistica
descriptiva.

RESULTADOS: Se revisaron un total de 75,000 reportes histopatologicos
correspondientes al periodo de 1999 al 2003 , encontrandose 18 pacientes con diagnostico
de Sindrome de Peutz-Jeghers (2.4%). En cuanto al género , 11 pacientes masculinos (61%)
y 7 femeninos (39%). El rango de edad vario desde los 7 hasta los 86 anos distribuyéndose
en 4 grupos:1) menores de 25 anos (55%); 2) de 26 a 50 (22%); 3)de 51-75 (16%) y 4) mas
de 75 anos (7%). El espécimen enviado para el diagnostico fue a nivel Gastrico 11 (60%);
Duodeno 1 (6%); Yeyuno 1 (6%); Colon Transverso 1 (6%); Sigmoides 3 (16%) y Recto 1
(6%). El cuadro clinico se caracterizo por Sangrado de Tubo Digestivo Alto 33%, Oclusion
Intestinal (11%); Rectorragia (11%); Enfermedad por Reflujo Gastro Esofagico (11%);
Pigmentacion Cutanea (11%); Dolor Abdominal (11%), Intususcepcion Intestinal 6% v
Melena 1 (6%). En 8 casos (44 %) se encontraron antecedentes heredo familiares positivos.

CONCLUSIONES : Se encontré una prevalencia del 2.4% en un Hospital de Tercer
Nivel de Atencion Médica de la Zona Norte del D. F. del IMSS, afecta primordialmente al
sexo masculino, en la segunda y tercera décadas de la vida, anatomicamente se localizo en
estomago en el 60% de la serie, se estableci6 asociacion con carga genética en el 44% de los
casos.

PALABRAS CLAVE : Sindrome de Peutz-Jeghers. Oclusion Intestinal. Intususcepcion
Intestinal.



SUMMARY

TITLE: Prevalencia of the peutz-jeghers syndrome in the hospital of specialties center
medical 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 National Medical The Race."

MATERIAL AND METHODS: The study you carries out in the Hospital of Specialties
Of the National Medical Center The Race that is a Unit Of Third Level of medical
attention, where patient coming from Regional and General Hospitals of Area of the
District Federal and several states of the country are managed.

RESULTS: They were revised a total of 75 000 you report histopatoldgicos corresponding
to the period from 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 masculine patients
(61%) and 7 feminine (39%). The age of the patients fluctuates from the 7 years until the 86
vears being distributed in 4 grupm 1) smaller than 25 years 10 cases (35%); 2) of 26 to 50
years with 4 cases (22%); 3)de 51-75 vears 3 cases (16%) and 4) but of 75 years 1 case (7%).
(Graph 2). The specimen taken to make the diagnosis 11 went at Gastric level (60%);
Duodeno 1 (6%); Yeyuno 1 (6%); Transverse Colon 1 (6%); Sigmoides 3 (16%) and Right 1
(6%). (Graph 3). The symptom with which the patient debuts corresponds to occlusion
intestinal 2 cases (11%); Hemorrhage of alimentary canal high 6 cases (33%); Rectorragia 2
cases (11%); Ilness for reflux Gastro-Esofagico 2 cases (11%); Pigmentation cutaneous 2
cases (11%); Intususcepcion intestinal 1 case (6%); Pain abdominal 2 cases (11%) and Mane
1 case (6%). (Graph 4). it is looked for in the antecedents | inherit family and he/she is this
positive fact in 8 patients 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 level of Medical
antencion of the Area nort of the D.F. of the IMSS, it affects primarily to the masculine sex,
in the second and third decades of the life, anatomically it was located in stomach in 60%
of the series, association settled down with load genetics in 44% of the cases.

WORDS KEY: Syndrome of Peutz-Jeghers. Intestinal occlusion. Intestinal
Intususcepcion.



INTRODUCCION:

El sindrome de Peutz-Jeghers es un desorden autosémico dominante caracterizado
por Poliposis Intestinal y Pigmentacion Muco cutanea (2,3,4). Los polipos se clasifican
desde el punto de vista histologico de la siguiente forma (1): polipos no neopldsicos y
polipos neoplasico . Los primeros corresponden a polipos Hiperplasico (Hiperplasico
foveolar, Hiperplasico regenerativo e Hiperplasico con lesion desmoplasica) ; polipo
Hamartomatoso (polipo Peutz-Jeghers, polipo juvenil, polipo glandula fundica, polipo
foveolar); pélipo inflamatorio (inflamatorio de retencion, sindrome de Cronkhite-Canada);
polipo heterotdpico (tejido pancreatico ectopico, hiperplasia de glandulas de Brunner
ectopicas, adenomioma); remanente de mucosa nodular . Los polipos neoplasicos
comprenden lesiones benignas (adenoma tubular v adenoma velloso); y malignas

(carcinoma polipoide , primario y carcinoide, tumores secundarios).

Ocurre 1 de cada 8,300 - 29,000 nacimientos.(3). Los polipos son hamartomatosos
de aspecto nodular y formados con tejido normal del sitio donde se localizan con una
disposiciéon desorganizada, estos comunmente aparecen en los sindromes de Poliposis
hereditaria gastrointestinal tal como el sindrome de Gardner*s , Poliposis Familiar Coli ,
Poliposis Juvenil y el Sindrome de Peutz-Jeghers (1). La pigmentacion caracteristica es
debida a deposito de melanina, formando puntos o pecas en labios, mucosa oral,
parpados, dedos de las manos, region plantar, genitales y de forma rara en la mucosa
intestinal; es mas evidente durante la primera década de la vida v después de la
adolescencia desaparece consecutivamente  hacia los  treinta  anos de edad

aproximadamente.(1)(6).



Los pélipos se localizan en cualquier parte del tracto gastrointestinal, su nimero es
variable, pero en general es menor que en la Poliposis Adenomatosa Familiar(1), tienden a
ser grandes y pediculados . A nivel gastrico se observan en un 25 a 49 % de los pacientes,
son pequenos con un didametro menor de 1 cm.(1); en intestino delgado se observan de 70 a
90 %. Se han reportado polipos fuera del tracto gastrointestinal, se menciona nariz, tracto

respiratorio, tracto urinario, vesicula biliar y ttero, asociado con este sindrome.(6).

En un estudio de 222 pacientes japoneses con sindrome de Peutz-Jeghers se
observo la siguiente distribucion : 49% polipos a nivel gastrico, 64% en intestino delgado ,
ar

53% en colon y 32% en recto (7) . En la clinica Mayo se reporto: 24% gastricos , 96%

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

El diagnostico se hace usualmente a temprana edad , por lo regular en la primera
década de la vida; manifestandose alteraciones gastrointestinales como obstruccion
intestinal (intususcepcion) , dolor abdominal , hemorragia del tubo digestivo y protrusion
de una masa a través del recto respectivamente en orden de frecuencia . Los dos primeros
sintomas son asociados a pdlipos localizados en el intestino delgado y el resto con lesiones
en colon vy recto (1). El cuadro de abdomen agudo se ha observado principalmente a

menores de 10 anos.(6).



Existe predisposicion al desarrollo de carcinomas primarios a nivel intestinal como
colon , duodeno , eséfago , estomago; y a nivel extraintestinal mama (bilateral) y cérvix
mas frecuentemente y de forma ocasional ovario, ttero, tiroides, pulmén y prostata (5)(9).
Reid estimo que el 2 a 3 % de pacientes podrian desarrollar cambios de malignidad
gastrointestinal principalmente a nivel duodenal(10). Estos pacientes que presentan un
carcinoma son jovenes respecto al resto de la poblacion en general. Dodds y
colaboradores estimaron un promedio de edad de 27 afios para pacientes con carcinoma

gastrico , 38 anos para carcinoma duodenal y 41 afos para carcinoma de colon. (11).

Otros dos sindromes hamartomatosos hereditarios que predisponen al desarrollo
de cancer son : Sindrome de Cowden (asociado con cancer de tiroides y mama) v la

Poliposis Juvenil Coli (asociado con cancer de colon)(5).

El diagnostico diferencial debe hacerse con las siguientes patologias :

1.-Poliposis Juvenil . Los hamartomas son de diferente histologia y no hay pigmentacion.
2.-Poliposis Mixta Hereditaria. No hay pigmentacion y coexiste con adenomas.
3.-Sindromes de pigmentacion como por ejemplo sindrome de Leopard . Ninguno con

pigmentacion v ninguno con el mismo patron. (6)



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

desarrollo de cancer . Se refiere el siguiente protocolo :

1.-Endoscopia gastrointestinal alta cada 2 anos después de los 10 anos (o antes si
clinicamente se encuentra indicado) con antecedente de un pdlipo mayor de 1 mm,

extirpado.

2.-Colonoscopia cada 3 anos después de los 25 anos(con frecuencia antecedente de un

polipo mayor de 1 mm extirpado).

3.-Evaluacion del Intestino Delgado mediante imagenes contrastadas cada 2 anos después
de los 10 anos.

4.-Vigilancia de las glandulas mamarias después de los 25 anos y anualmente con

mamografia después de los 35 afios.
5.-Ultrasonido pélvico v abdominal anualmente después de los 25 anos.

6.-Cada 2 anos frotis cervical. (6).



MATERIAL Y METODOS.

OBJETIVO :

Determinar la prevalecia del sindrome de Peutz-Jeghers en el Hospital de
Especialidades Centro Médico Nacional “La Raza”, corresponde a una Unidad de

Atencion Médica de Tercer nivel en el periodo de 1999 al 2003.

Diseno: retrospectivo, transversal, descriptivo, abierto, observacional,

Se reviso el archivo del Departamento de anatomia Patologica, se localizaron los
reportes definitivos de Peutz-Jeghers y se solicité al archivo clinico de la Unidad los
expedientes; de ellos, se registro la edad, sexo, carga genética en antecedentes heredo

familiares, cuadro clinico, localizacion anatomica del espécimen enviado para estudio.

Para el andlisis estadistico se empled estadistica descriptiva,



RESULTADOS :

Se revisaron un total de 75 000 reportes histopatolégicos correspondientes al
periodo de 1999 al 2003, encontrandose 18 (2.4%) pacientes con diagnéstico de Sindrome
de Peutz-Jeghers .

En la gréfica 1 mostramos el género, 11 pacientes masculinos (61%) y 7 femeninos
(39%).

La edad de los pacientes fluctud desde los 7 hasta los 86 anos, se distribuy6 por
décadas de la vida en 4 grupos: 1) menores de 25 anos 10 casos (55%); 2) de 26 a 50 anos
cond (22%); 3) de 51-75 anos 3 (16%) y 4) mas de 75 anos 1 caso (7%). (Grafico 2).

El espécimen enviado para hacer el diagnostico fue a nivel gastrico 11 (60%) ;
sigmoides 3 (16%), Duodeno 1 (6%); Yeyuno 1 (6%) ; colon transverso 1 (6%) ; y recto 1
(6%). (Grafico 3).

El cuadro clinico se caracterizo por la presencia de Hemorragia de tubo digestivo
alta 6 casos (33%) , Oclusion intestinal 2(11%), Rectorragia 2 (11%) ; Enfermedad por
reflujo Gastro-Esofagico 2 (11%) , Pigmentacion Cutdnea 2 (11%) , Dolor Abdominal
2(11%), Intususcepcion Intestinal 1 (6%) y Melena 1 caso (6%). (Grafico 4).

Se investiga carga genética en los antecedentes heredo familiares y se encuentra
este dato positivo en 8 (44%)pacientes, en el resto 10 pacientes fue negativo (56%).

(Grafico 3).



DISCUSION :

Los hallazgos encontrados por nuestro equipo de investigacion 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
anos de los 75 000 reportes revisados , asi mismo nuestro estudio 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 localizacion de los polipos reportada en la literatura es en forma primaria a cualquier
parte del tubo digestivo (1) siendo a nivel Gastrico en un 25 % a 49 % de los pacientes (1)
e Intestino Delgado en un 70 % a 90 % v fuera del tracto digestivo se reportan en Nariz,
Tracto Respiratorio, Vesicula Biliar y Utero. Nuestro estudio identifico a nivel Géstrico
como el principal sitio en un 60% y Sigmoides en un 16 %; el resto de érganos Duodeno,
Yeyuno, Sigmoides y Recto en un 6% respectivamente. La literatura escrita en Japén v en
Estados unidos principalmente aportado por la Clinica Mayo apoyan nuestro hallazgo
mencionando a nivel gastrico como la principal localizacion de los polipos 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 mayoria de los casos y sus sintomas principales son alteraciones a nivel
gastrointestinal manifestados con obstruccion intestinal y dolor abdominal, cuando las
lesiones se localizan a nivel de tubo digestivo alto v hemorragia de tubo digestivo con
sensacion de cuerpo extraio si los polipos se encuentran en colon y recto (1). En nuestra
revision la mayoria de los pacientes se ubico dentro del grupo de menores de 25 afnos con

10 casos y en orden de frecuencia la aparicion de los sintomas fue Hemorragia de Tubo



Digestivo Alta en 33%, Oclusion intestinal y melena en 6% y el resto de sintomas como
son: Rectorragia, Enfermedad por Reflujo Gastroesofagico y pigmentacion muco cutanea
en 11 % de los casos. Esta diferencia que se observa en relacién a nuestro estudio se debe a
que no contamos con el dato de la naturaleza de la intervencion del paciente, es decir,
urgencia o electiva amen de los pacientes que son subdiagnosticados.

No pudimos establecer una asociacion con otro tipo de tumores tales como cancer de
Ovario, cdncer cervicouterino, cancer de tiroides, cancer de pulmén y de Préstata. (3,9)

Es importante determinar la degeneracion maligna de estos polipos, lo cual ocurre en el
Cancer Gastrico a los 27 anos de edad del paciente, Cancer de Duodeno a los 38 anos v
Cancer de Colon a los 41 anos (11). Debe de ser una responsabilidad de los médicos
tratantes el dar seguimiento a estos pacientes dado al porcentaje de malignizacion de
estas lesiones , asi mismo realizar rastreos a distancia en mama , pulmones , prostata,
tiroides entre otros , entre otros también realizar el rastreo en la familia por la asociacion
hereditaria.

Genéticamente se ha demostrado que corresponde a un desorden autosomico dominante
(2,3,4) , encontrando en nuestra revision al 44 % de los pacientes con antecedentes heredo
familiares positivos de esta patologia que clinicamente cursan con pigmentacion muco

cutdnea en un 11% de los casos en nuestra investigacion.



CONCLUSIONES :

De los 75 000 reportes histopatolégicos revisados el 2.4% correspondi6 al Sindrome
de Peutz-Jeghers. De los cuales el 61% fue del genero masculino y 39% femenino. La edad
promedio documentada fue de 28.3 anos, por orden de frecuencia la mavoria de los
pacientes se ubicaron en el grupo de menores de 25 anos que correspondio al 55% de los
pacientes. De acuerdo a las piezas quirtrgicas revisadas por orden de frecuencia se ubico
en primer lugar: estomago en el 60%, sigmoides 16%,duodeno 6% y yevuno 6% entre
otros. Los sintomas documentados en la mayoria de los casos fue : hemorragia de tubo
digestivo alta 33%. Se intento establecer una asociacion con la carga genética de los

pacientes no encontrandose relacion en el 56% de los casos.
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ANEXOS:

GENERO DE PACIENTES CON SINDROME DE
PEUTZ-JEGHERS

B MASCULINO
B FEMENINO

Grifico 1 .- Fuente Expediente Clinico IMSS



EDAD DE LOS PACIENTES CON SINDROME DE PEUTZ-
JEGHERS

MENOR 25 26-50 ANOS 51-75 ANOS MAS DE 75
ANOS ANOS

Grifico 2.- Fuente Expedientes IMSS



LOCALIZACION DEL ESPECIMEN DE PATOLOGIA

E DUODENO
B YEYUNO
OGASTRICO
OCOLON

TRANSVERSO
B SIGMOIDES

BRECTO

Grifico 3.- Fuente reportes de patologia.



SINTOMA INICIAL DE LOS PACIENTES CON SINDROME DE

PEUTZ-JEGHERS

EOCLUSION
INTESTINAL

BHTDA

ORECTORRAGIA

OERGE

EPIGMENTACION
CUTANEA

BDOLOR
ABDOMINAL

EMELENA

Grifico 4.- Fuente Expediente Clinico



ANTECEDENTES HEREDOFAMILIARES

Grifico 5.- Fuente expediente clinico IMSS
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