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Sindrome de Peutz-jeghers *

Dres. WASHINGTON LIARD,***

ALBERTQ VALLS ###*%

Se trata de una enfermedad con ca-
racter familiar y hereditario que consiste
en la asociacion de polipos's digestiva, sobre
todo yeyunoileal, con manchas pigmenta-
rias cutaneomucosas. Hasta el momento
han sido comunicadas alrededor de 200
observaciones (13), no consignandose nin-
guna en la literatura nacional.

Los primeros casos fueron publicados
en 1921 por Peutz (14), de La Haya,
cayendo su trabajo en el olvido para ser
rescatado por Jeghers y col. (10) en 1944
y 1949, que lograron reunir 10 observa-

ciones en dos familias. Casi simulta-
neamente Touraine y Couder (16) recono-
cieron otro caso, etiquetandolo como

“sindrome de Peutz” o lentiginosis periorifi-
cial con poliposis visceral. En 1954,
Bruwer (6) propuso para este cuadro
anatomoclinico el nombre de “sindrome de
Peutz-Jeghers”.

El caracter familiar y hereditario de la
enfermedad, asi como el nexo patogénico
entre sus componentes, han sido interpre-
tados por Jeghers y Touraine por sepa-
rado. Jeghers, Mc Kusick y Katz (10)
justifican la asociaciéon admitiendo que los
dos elementos del complejo estan contro-
lados por un mismo gene dominante con
efecto pleiotropo, en el cual ambas carac-
teristicas tienen ‘“penetracion” diferente.
Touraine y Couder (16) admiten la exis-
tencia de un factor mendeliano para cada
una de las manifestaciones. Si el tras-
torno incide al mismo tiempo sobre ambos,
lentiginosis y poliposis se asocian y tras-
miten simultdneamente; si por el contrario
lo hace sobre un solo factor, sera ese el
gue hara su aparicion clinica.
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Estas hipdtesis no se contradicen, expli-
cando ademas algunos casos de sindrome
de Peutz-Jeghers disociado, en los que un
componente es poco evidente o no se puede
demostrar.

Creemos de interés analizar por sepa-
rado los dos pilares de la enfermedad:

1) Lentiginosis.— Las maculas son de
color oscuro, bien delimitadas, del tamano
de una cabeza de alfiler a 4 6 5 mm. por
fusién de varias y su niimero varia de una
o dos a varios centenares. Se agrupan pre-
ferentemente alrededor de los orificios de
la cara, distribucién que Touraine ha lla-
mado ‘“‘periorificial”’, aunque pueden en-
contrarse en nuca, dedos y palma de manos.
Lo caracteristico, sin embargo, es la lenti-
ginosis de la mucosa oral y labios, excepto
la lengua, formada por maculas dispersas
y de tonalidad mas clara.

Como rareza Jeghers ha senalado una
localizacion corneana; uno de los casos de
Peutz mostraba pigmentaciéon de la mucosa
anorrectal, y Cottone y Aquila (7) la
comprobaron en la mucosa del intestino
delgado.

Las lentiginas tienen la estructura habi-
tual; su uUnica anomalia consiste en una
fuerte sobrecarga pigmentaria de las cé-
lulas de la capa basal, encontrandose al-
gunos melanoblastos en la dermis.

2) Poliposis.— Es el elemento que
determina la morbilidad de la afeccion y
puede tomar en principio todos los seg-
mentos del tubo digestivo revestidos de
mucosa cilindrica.

Excepcionalmente han sido sefialadas
localizaciones extradigestivas (14) en ve-
jiga y rinofaringe. Pero lo constante del
sindrome es la afectacién del intestino
delgado, ya sea por un pdlipo solitario o
por poliposis difusa. Es menos frecuente
en el estomago y en el colon.
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Consignamos las cifras de Bartholomew
y col. (5) respecto a la distribucién porcen-
tual de los poélipos en 182 casos:

Intestino delgado 96,2 %
Recto ............ 30,8 %
Colon 29,1 %
Estomago ......... 242 %
Apéndice ......... 2,7 %

Se creyd al principio que el sindrome
de Peutz-Jeghers era una variante de la
poliposis familiar de colon, con similar
tendencia a la transformaciéon maligna.
Actualmente, sin embargo, la sugerencia
de Bartholomew (4) de que se trataria de
hamartomas con bajo riesgo de maligni-
zacion, ha sido corroborada por los trabajos
de Rintala (15) y Morson (12) y es admi-
tida por la generalidad de los autores, in-
cluso el propio Mc Kusick colaborador de
Jeghers (11).

Morson establece claramente la dife-
rencia con el polipo adenomatoso verda-
dero y describe el pélipo de Peutz-Jeghers
como una malformacion de la muscularis
mucosa de aspecto arborescente, revestida
por mucosa cuyo corion y glandulas son
similares a los de la mucosa normal y que
posee los diferentes tipos de células habi-
tuales a ese nivel, con la relacién porcen-
tual entre ellas conservada. No encuentra
evidencia de hipercromatismo, ni aumento
de las mitosis.

Por el contrario, en los polipos adeno-
matosos de intestino delgado, que se admite
son raros, predomina determinado tipo de
células proliferantes, epitelio columnar
simple o células caliciformes, soportadas
por un estroma conjuntivo sin ninguna
estructura muscular.

Estas consideraciones se extienden
también a los polipos gastricos y colonicos,
con las légicas variantes de la arquitectura
histolégica segun la altura del tubo diges-
tivo.

Bartholomew (4) y Rintala (15) sostie-
nen que el diagnostico de malignidad en
muchas. publicaciones parece basado en
una erronea interpretacion del cuadro his-
tologico; en particular la presencia de
glandulas entre las densas bandas de
mausculo liso puede dar una falsa apariencia
de invasion. Dormandy (8) al revisar los
casos publicados en los que se habia con-

239

signado una transformacién maligna, ob-
servé que, con escasas excepciones (3,6,
11,13), la evolucién de estos pacientes
inducia a dudar invariablemente del diag-
noéstico primitivo.

CLINICA

La presencia y distribucion caracteris-
tica de las lentiginas puede inducir al cli-
nico a sospechar el diagnostico, pero son
las manifestaciones abdominales las que
conducen a establecerlo.

El peristaltismo anormal en las areas
de poliposis determina crisis de invagina-
cién transitorias que se traducen por do-
lores colicos, distensién abdominal y ruidos
hidroaéreos, y que en general regresan es-
pontaneamente con una abundante expul-
sion de gases. En algunos enfermos son
excepcionales o desconocidas; en otros re-
cidivan con frecuencia y ocasionalmente
provocan una invaginacion irreversible que
determina la exploracién quirargica.

La anemia crénica es habitual en estos
enfermos, debida mas a pérdidas ocultas
que a enterorragias masivas.

El estudio paraclinico comprende un
trio radiolégico orientado hacia los sectores
sospechosos del tubo digestivo (gastroduo-
deno, yeyunoileon y colon). Desgracia-
damente la exploracion radiologica del
intestino delgado es dificultosa y poco cer-
tera, por lo que un examen negativo no
cdescarta la poliposis (2).

La rectosigmoidoscopia es
para completar el estudio.

necesaria

TRATAMIENTO

Las directivas de tratamiento difieren
necesariamente de la adenomatosis coldnica
familiar, quedando la cirugia de exéresis
reservada para las complicaciones.

La poliposis de intestino delgado debe
ser considerada como un proceso con po-
tencial creciente que puede afectar todo el
yeyunoileon, y es preferible, como aconseja
Dormandy (8), que tanto el enfermo como
el cirujano deploren repetidas intervencio-
nes parciales a que no quede delgado por
resecar. Del mismo modo es mejor la
reseccion de varios segmentos de intestino,
que intentar ganar tiempo extirpando zonas
de delgado normal entre dos areas lesio-
nales.



Historia crinica N© 249.010 (Hospital de
Clinicas). Mujer de 26 anos, procedente de
Mercedes. Consulté el 19-X-66 por cuadro do-
loroso epigéstrico, iniciado cuatro dias antes,
de apariciéon brusca e intenso que se irradiaba
a ambos hipocondrios y fosas lumbares. Pos-
teriormente vomitos de alimentos y biliosos que
se reiteraron hasta el dia del ingreso, tomando
aspecto porraceo. El dolor se localizé luego
en fosa iliaca y flanco derecho, siendo de tipo
continuo con exacerbaciones y aumento pro-
gresivo de intensidad. Desde el inicio no mo-
vilizé el intestino, pero expulsaba gases.
No noté distensién abdominal, aunque si la
fosa iliaca derecha méas abultada que la iz-
quierda.

El examen mostré un abdomen modera-
damente distendido pero depresible, excepto en
fosa iliaca derecha donde se palpaba una tu-
moracion redondeada, de 20 cm. de didmetro,
firme, dolorosa y con cierta movilidad inducida.
El examen genital permiti6 comprobar la misma
tumefaccién en el fondo de saco derecho, ve-
cina al cuerpo uterino, pero independiente del
mismo y con los caracteres ya sefialados.

Del resto del examen no hay nada a des-
tacar.

Se planted el diagnéstico de quiste de ovario
en sufrimiento y la intervencién de urgencia.

Operacién. Dres. Liard y Valls. Anestesia
general, Dr. Peri. Incisién de Pfannestiel.
Abierto peritoneo se comprobdé que la tumo-
racién descrita correspondia a un ‘“boudin” de
invaginacion ileocélica que llegaba hasta el
comienzo del colon ascendente. No habia evi-
dencia de necrosis, pero no fue posible realizar
la desinvaginacion por maniobras manuales.
Las asas delgadas estaban dilatadas, palpandose
a lo largo de todo el yeyunoileon varias for-
maciones poliposas de hasta 3 cm de didmetro.
Colon libre de pélipos; no se exploré el es-
témago y el resto del abdomen accesible era
normal.

Se practic6 ileocolectomia segmentaria
comprendiendo los primeros centimetros del
colon ascendente, ciego y 30 cm. de delgado
con un pélipo en su interior. Se restablecid el
transito por anastomosis ileocélica terminoter-
minal.

El postoperatorio cursé en forma satisfac--
toria.

Posteriormente se completé la encuesta
clinica, surgiendo datos de gran. interés. Sus
antecedentes personales no registraban sinto-
mas sugestivos de poliposis, pero el examen de
la cavidad bucal mostré en la cara profunda
del labio inferior y mucosa yugal derecha, dos
o tres manchas pigmentarias de 1 a 2 mm. de
didmetro. En el rostro el aspecto de lentigi-
nosis no era marcado, visualizidndose sin em-
bargo, sobre el fondo de piel oscura, varias
manchas puntiformes~alrededor del orificio oral
y ojos. No presentaba lentiginas en la piel de
las manos.

La paciente forma parte de una familia
constituida por ambos padres y cuatro hermanos.
Uno de sus hermanos fue intervenido en 1954,
a los 11 afios de edad, por invaginaciéon y
poliposis de delgado. Recientemente fue visto
por nosotros, estando internado en el Hospital

W. LIARD Y COL.

F16. 1.— Obs. M. V. F. Lentiginosis labial.

Vilardebd por crisis epiléptica, y le comproba-
mos manchas pigmentarias en cara y labios, asi
como en la conjuntiva bulbar del ojo izquierdo,
localizacién rara citada por Jeghers (10).

La madre y otro hermano presentaban
también lentiginosis labial. Lamentablemente
y hasta el momento, no se pudo completar el
estudio del grupo familiar por razones de orden
social.

De la encuesta paraclinica consignaremos
s6lo los exdmenes de mayor interés. Hemato-
crito, 48 %. Orina sin elementos anormales;
discreta cantidad de G.R. y piocitos en el
sedimento. Tubaje gastrico, normoclorhidria.
El transito de eso6fago y gastroduodeno (Dr. Ca-
pandeguy) mostré un eséfago sin alteraciones,
visualizdndose en el estémago, porcion vertical,
varias imégenes redondeadas, de contorrnos
netos y regulares, con los caracteres de forma-
ciones poliposas (fig. 2).

El transito de delgado (Dr. Capandeguy)
se cumplié dentro del horario normal, eviden-
cidndose, en las asas yeyunales e ileon proximal,
iméagenes sospechosas de poliposis. Colon por
enema sin lesiones. Rectosigmoidoscopia, hasta
26 cm., mucosa sana sin evidencia de pdélipos.
Urografia de excrecion y cistoscopia, normales.

Biopsia de lentigina labial (Dr. Vignale):
aumento de los granos de melanina en la capa
basal y discreto aumento de los melanocitos.

Examen anatomopatolégico (Dr. Cassinelli) :
la pieza quirurgica comprende: a) una inva-
ginacion ileoileal en dos bucles, con infarto
hemorragico, que atraviesa y distiende 1la
valvula ileocecal, proyectidndose en el colon
ascendente; y b) un podlipo pediculado de
3 ¥% cm. de diametro, inserto en la parte proxi-
mal del intestino resecado, por encima de la
invaginacion.

Microscépicamente el pélipo tiene una ar-
quitectura lobulada e insercién pediculada.
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Fic. 2.

Fig. 3.— Vista topografica del pélipo; obsérvese el
cono muscular que llena el pediculo de implantacién.
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El pediculo contiene un engrosamiento de
miusculo liso, en forma de cono, que se des-
prende de la capa interna de la muscular intes-
tinal, mostrando también las lobulaciones ejes
ramificados formados por musculo liso.

Esta arquitectura arboriforme del estroma
estd revestida por un crecimiento de la mucosa
intestinal, con caracteres de hiperplasia, hiper-
trofia y quistificaciéon glandular. La particu-
laridad de este crecimiento radica en que todos
los tubos, independientemente de su configu-
racion, muestran una composicién citolégica
similar a la de las glandulas normales del
intestino, comprendiendo, ademas de las células
mucosas y caliciformes, numerosas células de
Pareth y argentafines, ubicadas en los fondos
glandulares. Hay una ostensible frecuencia de
mitosis.

La incidencia de los cortes sobre algunas
lobulaciones origina una imagen confusa, por
la observacién discontinua de los ejes muscu-
lares en el seno de lo que aparenta una proli-
feracion glandular desordenada, complicada por
la quistificacion y retenciéon de masas de mucus
y' detritos entre los pliegues sinuosos de super-
ficies lobulares contiguas. Pero otras zonas, y
también la observacién de cortes parcialmente
seriados, demuestran la arquitectura mas simple
del tumor, reducida a una ramificacién arbo-
rescente fibromuscular, apoyada en el engro-
samiento coniforme de la base del pediculo, y
cubierta, ‘“como en dedo de guante’”, por el
crecimiento excesivo de la mucosa intestinal.

COMENTARIO

Nos interesa destacar varios hechos:

1) La frecuencia cada vez mayor con
que aparece citada esta enfermedad en la
literatura mundial de los ultimos anos, a
medida que progresa su mejor cono-
cimiento.

2} La diferenciacion del poélipo des-
crito con el habitual pdlipo adenomatoso
intestinal, por dos caracteres: a) el tallo
o eje pedicular, y ei eje de las lobulaciones
contienen musculo liso, y no el tejido de
la submucosa, y ese musculo no constituye
una muscularis mucosa, sino ramificaciones
arborescentes en las que se apoya direc-
tamente el revestimiento mucoso; b) el
crecimiento excesivo de la mucosa se aco-
moda al recubrimiento de las digitaciones
fibromusculares estromaticas del tumor, y
en su estructura (corion y glandulas) re-
produce aproximadamente la de la mucosa
intestinal normal. Evidentemente hay un
exceso de crecimiento epitelial, sefialado
por la hipertrofia, elongacion y sinuosidades
de los tubos, y mayor frecuencia de mitosis;
pero se mantiene el tipo y ubicaciéon sen-
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siblemente normales de esos epitelios en
las glandulas, de modo que la histologia es
claramente distinta de los epitelios oscuros
y estrechamente contiguos de los cre-
cimientos neoplasicos adenomatosos.
Estas diferencias histolégicas son tan
manifiestas, que reclaman la atencién del
patélogo aun sin estar informado de la in-
terpretacion actual de los pélipos de Peutz-
Jeghers. Admitiendo que el fundamento
histogenético de estos tumores es una
malformacién o anormal crecimiento del
musculo de la pared intestinal (de la mus-
cularis mucosa, y probablemente también
de la muscular propia, como parece dedu-

cirse de nuestra observacion), se ha
propuesto designarlos como ‘“hamarto-
mas” (4), interpretandolos como una

mezcla tisular defectuosa de configuracién
nodular y pediculada, en la que el compo-
nente mucoso tendria la significacion de
acompanar el desarrollo excesivo de las
arborizaciones musculares, y no el de tra-
ducir un crecimiento glandular auténomo,
neoplasico, adenomatoso, proclive a la
transformaciéon maligna. Serian formas
arquitectu almente mas ordenadas y defi-
nidas de los genéricamente denominados
“hamartomas mioepiteliales” en otros sec-
tores digestivos, como el antro gastrico,
fondo de la vesicula biliar, etc.

3) El problema que plantea el porve-
nir de estos enfermos, que si bien es com-
patible con una sobrevida‘ prolongada e
incluso normal, es necesario vigilar la per-
manente amenaza de complicaciones meca-
nicas del transito intestinal. Nuestra pa-
ciente nos volvié a consultar en varias
ocasiones después del alta, por crisis de
distensiéon abdominal y dolores célicos, re-
quiriendo internaciéon en una oportunidad.
Afortunadamente se pudo evitar una nueva
sancién quirtrgica.

Frente a enfermos que reiteren episodios
oclusivos, creemos de interés sugerir la
cperacion de Noble como cirugia conser-
vadora y preventiva de la invaginacion
intestinal.

RESUMEN

1) Se presenta una observacion de
poliposis gastroyeyunoileal con lentigi-
nosis cutaneomucosa (sindrome de Peutz-
Jeghers).
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2) Se realiza una revisiéon sobre la
patologia, clinica y tratamiento de la en-
fermedad, insistiendo en la interpretacion
actual del caracter histologico de los poli-
pos, catalogados como hamartomas.

3) Se propone la operacion de Noble
en los casos de invaginacion intestinal re-
cidivante.

RESUME

1) On y présente un cas de polypose
gastro-intestinale et lentiginose (syndrome
de Peutz-Jeghers).

2) On fait une révision de la patholo-
gie, clinique et traitement de cette maladie.
On y présente 'interpretation actuelle de
I’histologie des polypes, qui sont consi-
derés comme des hamartomes.

3) L’operation de Noble est proposée
pour les cases d’invagination recidivante.

SUMMARY

1) A case of Peutz-Jeghers syndrome
is reported.

2) The pathological features and the
treatment are discussed with particular
reference on the histology of the polyps
which are currently considered as hamar-
tomas.

3) Noble’s technic is proposed for the
cases of relapsing intestinal intussuception.
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