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Resumen

Introduccion: El sindrome de Peutz-Jeghers (SPJ]) es una enfermedad rara caracterizada por la
asociaciéon de multiples pdlipos hamartomatosos en el tracto gastrointestinal, depdsitos de melanina
mucocutdneos, y un incremento en el riesgo de desarrollar neoplasias digestivas y extradigestivas.
No hay ningun caso de descrito en la literatura de tres complicaciones concomitantes y solo hay tres
casos de carcinoides apendiculares asociados.

Caso clinico: Mujer de 16 afos, con historia de dolor abdominal recurrente y anemia cronica, acude
al hospital por dolor abdominal en hipogastrio y FID, vomitos y estrefiimiento de tres dias de
evolucion. En la exploracion fisica presenta palidez mucocutanea, lentiginosis en la mucosa oral y
labial y abdomen distendido y muy doloroso de manera difusa. Se realiza una ecografia abdominal
que muestra una marcada dilatacion de asas intestinales ademds de una masa desplazable en el
flanco derecho. E1 CT abdominopélvico describe un vélvulo de asas de yeyuno con ausencia de gas
posterior. Se realiza una intervencién quirurgica urgente en la que se confirma la presencia de un
vélvulo intestinal causado por una invaginacién yeyunoyeyunal debido a la presencia de un poélipo
que actuaba como cabeza de la invaginacion, con importante dilacion de las asas que comprometia
la vascularizacion y la integridad de su pared. Tres polipos pediculados asociados de 3 x 1,8 cm, 2 X
2,5y 1 x 1,1 cm proximalmente. Se evidencia también el apéndice cecal eritematoso. Se efectia una
reseccion intestinal segmentaria yeyunal, extirpacion de los pdlipos mediante enterotomias, y
apendicectomia. El estudio anatomopatoldgico describe los pélipos de tipo hamartomatoso y tumor
neuroendocrino apendicular grado 1 (figs.). La evolucion de la paciente fue satisfactoria y
actualmente esta en seguimiento para detectar posibles pélipos o tumores.
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Discusion: La localizaciéon mas frecuente de las lesiones polipoideas es el yeyuno e ileon pudiendo
también presentarse en estomago, duodeno y colon, y son causa recurrente de hemorragia, dolor
abdominal, invaginaciones u obstruccion. Esta causado por mutaciones en el gen STK11 que actta
como supresor de tumores, por lo que el riesgo de cancer a lo largo de la vida es del 37-93%. Como
conclusiones debemos resaltar que el SP] se trata de una entidad muy poco frecuente. Asi mismo, y
dado que no hay tratamiento posible, el principal enfoque se dirige al reconocimiento temprano y la
prevencién de complicaciones (hemorragia, obstruccion, tumores extraintestinales o la
transformacion maligna de los poélipos), siendo obligatorio el seguimiento activo y la vigilancia.
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