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ANTECEDENTES.

Definiciones

Sindrome de Peutz-Jeghers: El sindrome de Peutz-Jeghers (SPJ) es una enfermedad
con un patréon de herencia autosémico dominante de penetrancia variable e incompleta,
caracterizado por melanosis mucocutdnea y la presencia de pdlipos hamartomatosos en el
tracto gastrointestinal, con excepcion del eséfago (1-5). La primera descripcién de esta
enfermedad fue hecha en 1986 por Jonathan Hutchinson, en un paciente que fallecié debido
a una invaginacion intestinal complicada, en el cual se encontraron lesiones pigmentadas en
la mucosa oral (6), sin embargo se debe el nombre a el trabajo hecho por Peutz (1) en 1921
al describir a los siete miembros de una familia con esta patologia, y a Jeghers (7) quién
integré las manifestaciones gastrointestinales y cutdneas caracteristicas en una misma

entidad que actualmente es conocido como sindrome de Peutz-Jeghers.

Cirrosis Hepatica: La cirrosis es una afeccidon que se considera como rara en la edad
pediatrica, puede definirse como un proceso degenerativo progresivo y cronico,
caracterizado por fibrosis irreversible del parénquima hepatico, asi como evidencia de
actividad regenerativa de tipo nodular, que termina por alterar la arquitectura normal del
parénquima (8-10). La historia natural de esta enfermedad se divide en dos fases; la
compensada que suele ser asintomatica, y la fase rdpida o descompensada en donde se
presentan las complicaciones caracteristicas de esta entidad, con un incremento importante
en la presion portal (11). Los pacientes con cirrosis avanzada presentan una sobre vida
notablemente disminuida de solo dos afios en comparacion de los que se encuentran en

una fase inicial (12).

Cirrosis biliar secundaria: causada por un proceso congénito, metabdlico o
compresién extrinseca de las vias biliares que producen un sindrome de colestasis crénica

(13), el cual termina por lesionar de forma irreversible el parénquima hepatico.



Epidemiologia.

Sindrome de Peutz-Jeghers: Este sindrome presenta un patron de herencia
autosémico dominate (14), es poco frecuente y en los paises latinoamericanos se desconoce
su prevalencia, sin embargo en Estados Unidos se ha descrito una prevalencia aproximada

de 1 por cada 8,300 nacidos vivos (11).

Cirrosis: En México, la mortalidad secundaria a cirrosis hepatica en adultos reportada
en 2003 ocupd el quinto lugar de forma general, siendo el tercer lugar en hombresy el octavo
en mujeres (9). Se considera un problema de salud publica ya que afecta a poblacién en edad
econdmicamente activa (9). Segun la clasificacion del Consejo Metodolégico sobre
Diagndstico y Tratamiento de la Hipertensién Portal en las etapas 1 y 2 la mortalidad es

menor al 4%, mientras que en la etapa 3 asciende a 20%, y es de un 57% en la etapa 4 (15).

De forma general en México, la etiologia mas frecuente de cirrosis es secundaria al
consumo de alcohol (39.5%), seguida de infeccidn por virus de hepatitis C (VHC) (36.6%),
criptogénica (10.4%), cirrosis biliar primaria (5.7%) y otras (2.8%) (9). En nifios, las causas de
colestasis que pueden llevar a cirrosis biliar son: la atresia de vias biliares, quiste de
coledoco, sindrome de Alagille, hipoplasia duodenal no sindrémica, colestasis
intrahepatica familiar progresiva, nutricibn parenteral, colangitis esclerosante,

histiocitosis, litos y tumores, que son mas comunes que en los adultos (16).

Cuadro Clinico:

Sindrome de Peutz-Jeghers: Las manifestaciones del SPJ se presentan en las primeras
dos décadas de vida, pudiendo encontrarse de forma temprana desde los dos meses de edad
(17). Por lo general el cuadro clinico inicia con manifestaciones en tubo digestivo y
posteriormente con las lesiones mucocutaneas (14), las cuales suelen presentarse alrededor
de los dos afios de vida. El motivo de consulta inicial es por lo general por manifestaciones
gastrointestinales, como el dolor abdominal recurrente, que es la manifestacion clinica mas

comun (14). Esto se debe a episodios repetidos de invaginacion intestinal transitoria, en



donde los pdlipos funcionan como la “cabeza” de la invaginacion (14). Los podlipos son
lesiones de tipo hamartomatoso de naturaleza benigna y se presentan desde la unién
gastroesofagica hasta el canal anal, siendo los sitios mas afectados el yeyuno e ileon. Se ha
reportado, en un 3 a 48%, la relacion de estas lesiones con alguna forma de carcinoma
gastrointestinal y extraintestinal, en adultos (18,19). A pesar de que en un inicio este
sindrome fue considerado sin potencial maligno, actualmente se conoce que en los
pacientes con SPJ el riesgo de cancer en cualquier sitio se eleva 18 veces con respecto a la
poblacion general (20), por lo cual las lesiones presentes en estos pacientes deben ser
consideradas como premalignas, y deben ser resecados por medio endoscdpico o quirdrgico,
incluso en ausencia de manifestaciones clinicas (2,14). Existen otras manifestaciones
relacionadas con el SPJ, entre las que se encuentra la enteropatia perdedora de proteinas y
adenomas (19). Hay reportes de la presencia de pélipos en distintas dreas anatémicas; tales
como la regidn nasal, uréteres, vesicula biliar e incluso en via biliar (11,21) y en raros casos
se documenta la obstruccién de la via biliar secundaria a pélipos de Peutz-Jeghers en el

duodeno (22).

Las manchas mucocutaneas hipercrémicas (melanoplaquia) se consideran un signo
sine qua non del sindrome, y son fundamentales para el diagndstico. Estas manchas se deben
a la infiltracién de melanocitos en la capa basal de la mucosa y la piel (11), no hacen relieves,
miden menos de 5mm vy tienen una predileccidn de aparicién en cara, labios, cavidad oral,
region palmary plantar, siendo los labios y mucosa oral las zonas mas frecuentes (7). Jeghers
(3,7) describid que la pigmentacién se desvanece de forma gradual alrededor de los 20 afios.
Hasta el momento no se ha encontrado una relacion entre el nimero de lesiones cutaneasy

de pdlipos existentes.(5,7).

Cirrosis: En base al Consejo Metodolégico sobre Diagndstico y Tratamiento de la
Hipertension Portal se han determinado cuatro etapas clinicas: 1) Ausencia de varices
esofagicas y ascitis; 2) Presencia de varices esofdgicas sin ascitis y sin sangrado; 3) Presencia
de ascitis con o sin varices esofagicas que nunca han sangrado; y 4) Presencia de hemorragia

gastrointestinal con o sin ascitis. (15).



El cuadro clinico clasico suele presentarse cuando se ha perdido aproximadamente
entre el 80 a 90% del parénquima hepatico, y el 40% de los pacientes permanecen
asintomaticos. Es por esto, que el inicio de la cirrosis suele cursar asintomatico y ser
diagnosticado como hallazgo por exdmenes de rutina en etapas tempranas, cuando
presenten una primera descompensacién o, en algunos casos, hasta la autopsia (23). Las
manifestaciones dependen de la naturaleza del proceso y del grado de alteracidon en el flujo
de la circulacion portal (16). De forma general, en la cirrosis temprana los signos y sintomas
suelen ser sutiles y pueden incluir anorexia, pérdida de peso, astenia, adinamia, fatiga y
alteraciones en la densidad dsea por déficit de vitamina D. Una vez que el paciente se
encuentra en etapas mads avanzadas pueden presentar ictericia, prurito, hemorragia de tubo
digestivo, coagulopatias, incremento del perimetro abdominal y alteraciones del estado de
alerta (9,23). Los ninos con afectacion hepatica cronica suelen presentar un espectro clinico
similar al de los adultos, sin embargo la diferencia principal radica en la vulnerabilidad
nutricional que los pacientes pediatricos tienen de forma inherente (16). Las complicaciones
secundarias al incremento de la presién en el sistema porta, tales como ascitis y varices
esofdgicas, son tan comunes en nifios como en adultos, estas se llegaron a considerar mas
caracteristicas de la edad adulta. Sin embargo, existen otras manifestaciones como la

encefalopatia que son poco comunes en pacientes pediatricos (16).

Diagnostico:

Sindrome de Peutz-Jeghers: Para el diagndstico de esta entidad la OMS presenta
cuatro criterios, de los cuales se debe contar con al menos uno:1) La presencia de tres o mas
polipos hamartomatosos, pdlipos de Peutz-Jeghers (PJ), confirmados histopatolégicamente;
2) Cualquier numero de pdlipos con historia familiar de SPJ; 3) Pigmentacidn mucocutanea
caracteristica, con historia familiar de SPJ; y 4) Cualquier nimero de pdlipos de PJ y

pigmentacion mucocutanea caracteristica (6).

Cirrosis: La toma de estudios paraclinicos es fundamental para la documentacion de

la alteracion del funcionamiento hepatico y es necesario incluir en el abordaje la toma de un



perfil hepatico que incluya: aspartatoaminotrasferasa (AST), alaninoaminotrasferasa (ALT),
fosfatasa alcalina (FA), bilirrubina total, directa e indirecta, albumina, biometria hematica
completa y tiempos de coagulacion. Se debe considerar que los niveles enzimaticos pueden
no correlacionarse con el nivel de disfuncién hepdtica, y pueden solo sugerir la causa de la
cirrosis, por esta razon es importante hacer una correcta correlacién con el estado clinico y
los antecedentes del paciente (23). Dentro del abordaje imagenoldgico, el ultrasonido
abdominal con doppler debe ser considerado como el primer estudio radioldgico a solicitar
dentro de la evaluacién de la cirrosis, ya que nos brinda informacidon confiable sobre la
densidad y tamafo hepdaticos, permite medir el flujo sanguineo en venas hepaticas y del
sistema porta, no expone al paciente a radiacién o productos nefrotdxicos, y es ademads un
estudio econdmicamente accesible (9). La biopsia hepatica es un recurso valioso en los casos
en los cuales los estudios de laboratorio y gabinete no han sido suficientes para la
determinacién de la causa de la cirrosis, y brinda una sensibilidad y especificidad entre el 80

al 100% (9,23).

Patogenia:

Sindrome de Peutz-Jeghers: Las caracteristicas de herencia es autosémica dominante
se relacionan con la falta de predominio por un género, sin embargo en algunas ocasiones el
SPJ puede presentarse como una mutacién de novo (7). En 1998 se identificd una mutacién
en el gen STK 11 en las familias con este sindrome, este gen se encuentra en el cromosoma
19p13.3, y se encarga de codificar la enzima serina-treonina-kinasa (LKB1), que en esta
enfermedad se encuentra disminuida (11,13). La mutacién en este gen solo confiere
susceptibilidad, por lo que se requiere de una segunda mutaciéon somatica para que se pueda
manifestar el sindrome a nivel celular. Se ha descrito que estos pacientes presentan una
elevada actividad de la ciclooxigenasa-2 (Cox-2), y en estudios se ha propuesto que la

inhibicién de esta enzima puede reducir el volumen de los pdlipos hasta en un 54% (24).



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

El sindrome de Peutz-Jeghers es una enfermedad que se caracteriza por la presencia
de melanosis mucocutdnea y la aparicion de pdlipos hamartomatosos en todo el tracto

gastrointestinal.

Existen reportes de la presencia de pdlipos de PJ en distintas areas del tracto
gastrointestinal; sin embargo zonas como la via biliar, la vesicula biliar o el drea del dmpula
de vater en el duodeno son sumamente raras y poco reportadas en la literatura. Esta
localizacion poco habitual puede causar obstruccion y producir de forma secundaria
colestasis, lo cual ha sido publicado en algunos casos de pélipos no relacionados con SPJ en
adultos. Una vez instaurada una obstruccion del flujo biliar y al no ser detectada de forma
oportuna podrian evolucionar a cirrosis biliar, la cual confiere una morbi-mortalidad mayor
al paciente. Esta asociaciéon y evolucidon en pacientes pediatricos con SPJ no ha sido

publicada o reportada en la literatura nacional e internacional.



JUSTIFICACION.

La cirrosis biliar tiene una mortalidad de hasta 57% en la etapa final, sin embargo un
diagnostico en estadios iniciales disminuye la mortalidad hasta el 4%. El lograr un diagndstico
de cirrosis en etapas tempranas de la enfermedad es un reto para el personal de salud, ya
gue el inicio suele ser asintomatico; es por ello que sospechar el riesgo de lesidn hepatica
en cada paciente debe hacerse de forma individualizada, lo cual adquiere vital importancia

en la prevencién de esta entidad.

Dado que los pacientes con SPJ pueden presentar pdélipos hamartomatosos que
comprometan el flujo de la via biliar, se debe considerar en todos ellos la posibilidad de esta
asociacién ante el inicio de signos y sintomas tempranos de colestasis. El contar con esta
informacién permitird que los pediatras y gastroenterélogos pediatras puedan tener en
mente esta posibilidad antes de que se tenga manifestaciones clinicas, y asi generar la
busqueda intencionada de estas lesiones antes de que se produzca un cuadro de obstruccién

biliar.

OBIJETIVO.

Describir el caso clinico de una paciente de 13 afios de edad con diagndstico de
sindrome de Peutz-Jeghers a los 8 meses de vida, quien presenta cuadro de cirrosis biliar

secundaria a obstrucidn biliar por un pélipo.



CASO CLiNICO.

Paciente femenino de 13 aifos con diagndstico de Sindrome de Peutz-Jeghers a los 8 meses
de vida por reseccidon de pdlipo con prolapso a nivel rectal. Cuenta con antecedentes
familiares de padre de 35 afios con diagndstico de SPJ, hermano de 18 afios con diagndstico
de sindrome de Peutz-Jeghers, abuela paterna con antecedente de multiples tumores tanto
gastrointestinales como en otros érganos no bien documentados en cuanto a su estirpe
etioldgica, y tio paterno con dermatosis perioral caracterizada por multiples lesiones

lentiginosas.

Acude por primera vez al servicio de urgencias de un hospital de tercer nivel de atencién en
diciembre del 2012 a los 11 afios de edad, con cuadro de 3 dias de evolucidn caracterizado
por nduseasy vomitos de contenido gastrico, postprandial, distensidon abdominal, sin poder
canalizar gases, imposibilidad para evacuar y dolor abdominal en marco célico descendente,
el cual incrementé de intensidad hasta volverse incapacitante, se niega la presencia de
fiebre. A su ingreso se encuentra en malas condiciones generales, buen estado de
hidratacion, facies algica, ictericia generalizada, con predominio en escleras (FiguralA), sin
compromiso cardiopulmonar, abdomen globoso con red venosa colateral, ruidos
peristalticos disminuidos, dolor a la palpacién superficial y profunda de forma generalizada,
signo de Blumberg positivo, extremidades simétricas, hipotrofia tenar e hipotenar, en piel
lesiones lentiginosas multiples que se diseminada en cara, regidn perioral (Figura 1B),

mucosa oral y extremidades superiores, y exploracion neurolégica si evidencia de alteracion.



Figura 1. A la exploracién fisica se encuentra conjuntivas y piel con tinte ictérico (A), asi como multiples
lesiones lentiginosas diseminadas en cara, con predominio en regién perioral (B).

Al interrogatorio dirigido los padres refieren tinte ictérico de un afio de evoluciéon y dos afios
sin vigilancia endoscdpica, se entrega estudio contrastado previo a su ingreso en el que se
encuentra defectos de llenado en estdmago, duodeno y yeyuno (Figura 3A).Se solicita Rx de
abdomen con datos de oclusidn intestinal: mala distribucién de aire intestinal y ausencia de
gas en ampula rectal. Ecografia abdominal: aumento de la ecogenicidad en el interior de la
vesicula biliar y dilatacién del conducto colédoco (Figura 3B-C). Paraclinicos con datos de
colestasis y leucocitosis: bilirrubina total 9.31mg/dl, bilirrubina directa 5.61mg/dL, GGT
221g/dL, ALT 46UlI/L, AST 40UI/L, DHL 286UI/L, ALP 596 UI/L, leucocitos 20,103 /ul,
segmentados 83%, HB 15.3g/dL.



Figura 3.A: Serie esofagogastroduodenal y transito intestinal en el que se encuentran defectos de
llenado en estémago, duodeno y yeyuno compatibles con polipos; B y C: Estudio ultrasonografico en
el que se documenta aumento de la ecogenicidad en el interior de la vesicula biliar compatible con
polipo en su interior (flecha negra), y dilatacion del conducto colédoco (flecha blanca); D: Tomografia
axial computarizada (TAC) en la que se encuentra dilatacién del conducto colédoco, hepatomegalia y
esplenomegalia.
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Se decide realizar laparotomia exploradora de urgencia, en la que se reporta por parte del
servicio de cirugia: liquido libre ictérico, asas intestinales dilatadas, invaginacién ileocecélica
y volvulacién de colon derecho; higado grisaceo, duro y granular; y vesicula biliar grande,
indurada y de bordes irregulares. Se realiza reseccién del segmento invaginado y volvulado,
colectomia derecha, ileostomia de una boca, cierre distal en bolsa de Hartmann de colon
transverso, biopsia hepatica, reseccion de vesicula biliar y colocacién de sonda en T de Kerr.
Se envian piezas quirdrgicas para su valoracidn histopatoldgica, se documenta: pélipos
hamartomatosos con necrosis en zona de intususcepcién; vesicula biliar con pdlipo
hamartomatoso arboriforme en su interior; higado de arquitectura parcialmente
conservada, fibrosis porto-portal irregular, hepatocitos con tinte ictérico citoplasmatico,
células de Kupffer con lipofuscina, capsula de Glisson con infiltrado linfoplasmocitario e
hiperplasia mesotelial reactiva. El diagnostico final se reporta como: cirrosis biliar
macronodular y micronodular, sin neoplasias, y se descartan enfermedades por depésito. La
evolucidn postquirdrgica de la paciente es favorable en cuanto al cuadro quirurgico agudo,

sin embargo los datos de dafio hepatico y colestasis se mantienen sin mejoria evidente.

Se inicia abordaje para descartar causas de hepatopatia crdnica, para lo cual se solicita:
serologia CMV, VEB, HIV, parvovirus B19, VHA, VHB y VHC negativos; etiologia autoinmune
ANA, ANCA, anti SM, anti LKM1 negativos; tamiz metabdlico ampliado normal y alfa 1
antitripsiana 121mg/dL. Se realizar panendoscopia encontrando pdlipo en dmpula de Vater
gue obstruye su luz, se realiza reseccién del 60% de lesion sin posibilidad de mayor reseccién
por su tamafio; se coloca tubo de derivacién para mejorar el drenaje biliar, reporta por
anatomia patologia como pdlipo hamartomatoso. Se realiza tomografia axial computarizada
(TAC) con dilatacién del conducto colédoco (Figura 3D). Colangioresonancia realizada para
valorar el compromiso de la via biliar reporta: colédoco dilatado con defectos de sefial en su
interior, lesidon 6.7x4.8 cm en segunda porcion de duodeno y lesiones hiperintensas

nodulares en parénquima sugestivas de cirrosis hepatica (Figura 4).
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Figura 4. Colangioresonancia en el que se documenta colédoco dilatado con defectos de sefial en su
interior compatibles con pdlipos (flechas blancas en A y B). En segunda porcién de duodeno se
encuentra lesion de 6.7x4.8 cm, con probable compromiso del &mpula de Vater, compatible con pdlipo
(flecha negra en Ay C). Se encuentran multiples lesiones hiperintensas nodulares en el parénquima
hepatico que demuestran cirrosis (B). Defectos de sefial en fondo y antro gastrico compatibles con
polipos (flecha gris en C).
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Durante su seguimiento se valoran pruebas de funcionamiento hepatico (Grafica 1), con
tendencia a la mejoria por periodos cortos de tiempo compatibles con los intentos de
recanalizar la via biliar por medio de procedimientos endoscépicos; requiri6 ademas de
multiples endoscopia por complicaciones de hipertension portal (sangrado de tubo
digestivo), en los que se documenta la presencia de varices esofagicas, y numerosos pdlipos

en todo el tracto digestivo (Figura 5).

La evolucion de la paciente no fue favorable, con valoracion por parte del servicio de cirugia
y endoscopia quienes consideraron que la paciente no era candidata para manejo quirdrgico
de recesién de pdlipo en dmpula de vater, por lo que finalmente la paciente muere por

complicaciones secundarias a la disfuncion hepatica.
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Grafica 2. Grafia que demuestra datos de colestasis e inflamacion hepética desde el ingreso
de la paciente, con periodos de mejoria parcial. (BT: Bilirrubinas totales; BD: bilirrubina directa; y ALT

alanino aminotransferasa).
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Figura 5. Estomago; Mucosa de fondo, cuerpo y antro con multiples pdlipos pediculados y sésiles, de
0.3 a 2 cm, no se observa puntos rojo cereza.
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DISCUSION.

El sindrome de Peutz-Jeghers es una enfermedad que se caracteriza por la presencia
de pdlipos hamartomatosos en el tracto gastrointestinal y melanosis mucocutanea. De los
criterios diagndsticos descritos por la OMS la paciente cuenta con lesiones de melanoplaquia
en region perioral, mucosa oral, caray extremidades superiores, pélipos de Peutz-Jeghers
confirmados por histopatologia y multiples antecedentes familiares con presencia de esta

entidad.

El SPJ presenta un patron de herencia autosémico dominante de penetrancia variable
e incompleta, por lo cual no presenta un predominio por género, sin embargo en algunas
ocasiones puede presentarse como una mutacién de novo (7). En este caso se ejemplifica el
patrén de herencia cldsico de esta entidad, encontrando la presencia de este sindrome en
diferentes miembros de la familia, heredado de forma vertical del padre a la pacientey asu
hermano mayor. En el analisis de esta familia encontramos a otro miembro que presentan
datos sugestivos de la presencia de la enfermedad; el tio paterno quien solo presenta las
manifestaciones cutaneas caracteristicas, lo cual es resultado de la penetrancia variable de
esta enfermedad. Se tiene identificada una mutacion en el gen STK 11 en las familias con

este sindrome (21).

Las manifestaciones del SPJ se presentan en las primeras dos décadas de vida,
pudiendo encontrarse de forma temprana desde los dos meses de edad (4), como en el caso
presentado donde se documenta un pélipo de PJ a nivel rectal a los 8 meses de vida. Por lo
general el cuadro clinico inicia con manifestaciones en el tubo digestivo y posteriormente
con las lesiones mucocutaneas (17), las cuales suelen presentarse alrededor de los dos afios.
Los polipos son lesiones de tipo hamartomatoso de naturaleza benignay se presentan desde
la unién gastroesofagica hasta el canal anal, siendo los sitios mas afectados el yeyuno e ileon
(19,25). Las manchas mucocutaneas hipercrémicas (melanoplaquia) se consideran un signo
sine qua non del sindrome, las cuales se encuentran en todos los miembros de esta familia

(14).
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El motivo de consulta inicial es por lo general por manifestaciones gastrointestinales,
como el dolor abdominal recurrente, que es la manifestacidn clinica mas comun (17), esto
se debe a episodios repetidos de invaginacion intestinal transitoria, en donde los pdlipos
funcionan como la “cabeza” de la invaginacion (17).En este caso la paciente presenta
multiples complicaciones a nivel gastrointestinal, como cuadros recurrentes de obstruccién
e invaginacién, y acude al servicio de urgencias por abdomen agudo secundario a

invaginacion intestinal.

Existen reportes que demuestran la existencia de poélipos de Peutz-Jeghers en zonas
poco comunes de la anatomia como lo reportd Westerman en el seguimiento a 78 anos de
una familia portadora de dicha enfermedad (19). Dentro de estas dreas poco comunes de
presentacion pueden estar incluidas la via biliar y la vesicula biliar (25), asi como el area
cercana al dmpula de vater en el duodeno, situacién poco reportada en la literatura. En el
caso presentado, la paciente no tenia control médico dos afos previos a su ingreso,
acudiendo al servicio de urgencias por una complicacién gastrointestinal y acompafiado de

datos de enfermedad hepatica crénica y colestasis de un afo de evolucidn.

En la cirrosis temprana los pacientes cursan asintomaticos o con signos y sintomas
sutiles como anorexia, pérdida ponderal de peso, astenia, adinamia, fatiga y alteraciones en
la densidad &sea por déficit de vitamina D. Una vez que el paciente se encuentra en etapas
avanzadas se puede encontrar ictericia, prurito, hemorragia de tubo digestivo,
coagulopatias, incremento del perimetro abdominal y alteraciones del estado de alerta
(9,26). Durante el primer ingreso la paciente presenta ictericia de un afio de evolucién,
ademas de ascitis, red venosa colateral, e hipotrofia tener e hipotenar; datos encontrados

cuando se ha perdido aproximadamente entre el 80 a 90% del parénquima hepatico (26).

La presencia de tumoraciones en la via biliar es poco reportada en la literatura, con
mayor prevalencia en adultos. Estas localizaciones confieren un alto riego de obstruccién
biliar y grados variables de disfuncidn hepatica. En este caso se documenta la presencia de

polipos hamartomatosos en vesicula biliar, conducto colédoco y ampula de Vater, lo cual es
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un hallazgo excepcional en pediatria. Estas lesiones causaron la obstruccion de la via biliar y
finalmente cirrosis biliar micro y macro nodular, situacion no publicada en la literatura
mundial. Ferat E. reporta un caso de obstruccion de la via biliar secundario a un hamartoma
en un paciente latino de 34 afios(27), asi como otros autores también lo han reportado
(21,22,28-31), sin embargo ninguno relacionado a hamartomas de Peutz-lJeghers, en

pacientes pediatricos o con evolucién a cirrosis.
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CONCLUSIONES.

Los pacientes con SPJ requieren de seguimiento y vigilancia para la prevencion de
complicaciones gastrointestinales, de igual forma consideramos importante la busqueda
intencionada de pdlipos hamartomatosos que puedan obstruir el flujo biliar, causa potencial

de dafo hepatico irreversible.

El presente caso tiene como finalidad concientizar sobre la posibilidad de un dafio
hepatico secundario a obstruccidn de la via biliar por lo cual en el paciente con sindrome de
Peutz-lJeghers el seguimiento estrecho con pruebas de funcionamiento hepatico y la
deteccion temprana de datos clinicos de colestasis, podrian evitar la evolucién a cirrosis y

finalmente la muerte en este tipo de pacientes.
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