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Resumen

INTRODUCCIÓN: el síndrome de Peutz-Jeghers es una enfermedad autosómica domi-
nante, poco frecuente, caracterizada por hiperpigmentación mucocutánea y pólipos 
gastrointestinales; estos últimos causantes de obstrucciones intestinales recurrentes, 
secundarias a invaginación. 
PRESENTACIÓN DEL CASO: adolescente femenina, de 13 años, que acudió a urgencias 
debido a un cuadro de dolor abdominal intenso, con un cuadro de obstrucción in-
testinal secundario a invaginación yeyuno-yeyunal. Siete años antes tuvo un cuadro 
clínico similar que desapareció espontáneamente. A la exploración física se observaron 
lesiones hiperpigmentadas en el labio inferior y anemia microcítica e hipocrómica con 
los que se integró el diagnóstico de síndrome de Peutz-Jeghers. Debido a que en la 
tomografía axial computada de abdomen se evidenció invaginación intestinal se realizó 
una laparotomía exploradora, con el hallazgo de dos pólipos hamartomatosos de 2 y 
3 cm de diámetro a 15 cm del ligamento de Treitz. Se trató la invaginación intestinal 
y, posteriormente, se efectuaron enterotomía y polipectomía. Mediante enteroscopia 
transoperatoria se descartaron otras alteraciones. Luego de tratar el cuadro clínico la 
paciente fue dada de alta del hospital en buenas condiciones.
CONCLUSIÓN: la invaginación intestinal en adolescentes es una situación excepcional 
que requiere un alto índice de sospecha para enfermedades polipósicas. Se reporta un 
caso de invaginación intestinal que se trató existosamente con cirugía conservadora, 
sin necesidad de resecciones intestinales que, a largo plazo, condicionan síndrome de 
intestino corto: uno de los principales problemas a los que se enfrentan estos pacientes.
PALABRAS CLAVE: Peutz-Jeghers, pólipos gastrointestinales, obstrucción intestinal recu-
rrente, dolor abdominal agudo, yeyuno-yeyunal, adolescentes.

Abstract

INTRODUCTION: Peutz-Jeghers syndrome is an uncommon autosomal dominant disease, 
characterized by mucocutaneous hyperpigmentation and gastrointestinal polyps, which 
are the cause of recurrent intestinal obstructions, secondary to invagination. This case 
provides evidence to consider more conservative surgical treatments and prevent these 
patients from being constantly subjected to extensive bowel resections, which in many 
cases, can condition short bowel disease.
CASE PRESENTATION: A 13-year-old female patient who came to the emergency room 
with acute abdominal pain due to intestinal obstruction secondary to jejuno-jejunal 
intussusception. 7 years ago, the patient reported similar clinical manifestations that 
solved spontaneously. Physical examination showed hyperpigmented lesions on the 
lower lip, and microcytic hypochromic anemia; Peutz-Jeghers syndrome was established. 
Intestinal intussusception was evidenced by computed axial tomography of the abdo-
men, so exploratory laparotomy was performed, with the finding of two hamartomatous 
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INTRODUCCIÓN

El síndrome de Peutz-Jeghers, descrito por pri-
mera vez en 1921 por Peutz1 y Jeghers en 1949,2 
es una enfermedad autosómica dominante, in-
frecuente, caracterizada por hiperpigmentación 
mucocutánea y pólipos gastrointestinales,3 estos 
últimos son los causantes de obstrucciones intes-
tinales recurrentes, secundarias a invaginación. 
El tratamiento convencional consiste en resec-
ciones intestinales amplias que, eventualmente, 
pueden condicionar la aparición del síndrome 
de intestino corto.4

Enseguida se reporta un caso que fue tratado 
exitosamente de manera conservadora.

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 13 años, que acudió a 
urgencias debido a dolor abdominal intenso en 
el epigastrio, de 4 horas de evolución y vómito 
de contenido gastrobiliar. La madre refirió que 
la paciente tuvo un cuadro similar 7 años antes 
del actual, que remitió espontáneamente; negó 
enfermedades crónicas. 

A la exploración física se encontró ansiosa y 
taquicárdica. En el labio inferior se observaron 
lesiones hiperpigmentadas, que aparecieron 
en la edad prescolar. (Figura 1) El abdomen se 
observó con perímetro incrementado, doloroso 
a la palpación, con predominio en el cuadrante 

superior izquierdo. Se palpó un tumor de 5 
cm en relación con un asa distendida, en posi-
ción transversa, peristalsis incrementada en el 
cuadrante afectado. El resto de la exploración 
trascurrió normal. La biometría hemática reportó 
anemia microcítica e hipocrómica, con hemog-
lobina de 8.5 g/dL. El resto de los estudios de 
laboratorio se reportaron normales. (Cuadro 1)

El ultrasonido abdominal sugirió probable 
invaginación intestinal; posteriormente se corro-
boró con tomografía computada de abdomen, 
al observar el “signo de la rosquilla”, imagen 
característica en diana, con bandas de diferen-
te densidad concéntricas, en relación con las 
paredes del asa del intestino que se introducían 
dentro de su propia luz. (Figura 2) 

polyps 2 and 3 cm in diameter at 15 cm of the Treitz ligament. Intestinal intussusception 
was resolved with subsequently, enterotomy and polypectomy. Other alterations were 
ruled out by trans-operative enteroscopy. At the resolution of clinical manifestations, 
the patient was discharged from the hospital in good clinical conditions. 
CONCLUSION: Intestinal intussusception in adolescents is an exceptional situation, 
which requires a high index of suspicion for polysposis diseases. We present a case of 
intestinal intussusception, successfully resolved with conservative surgical treatment, 
without requiring intestinal resections, which can condition short bowel syndrome in 
the long-term, one of the major problems these patients face.  
KEYWORDS: Peutz-Jeghers; gastrontestinal polyps; recurrent intestinal obstructions; 
acute abdominal pain; jejuno jejunal; adolescents.

Figura 1. Lesiones hipercrómicas características del 
síndrome de Peutz-Jeghers.
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En la laparotomía exploradora se observó la 
invaginación yeyuno-yeyunal (Figura 3) que 
se trató mediante taxis de intestino delgado, 
liberando 110 cm de asa intestinal. Debido a 
que se identificaron dos tumores intraluminales 
de 2 y 3 cm de diámetro a 15 centímetros del 
ligamento de Treitz (Figura 4) se efectuó entero-
tomía y posterior polipectomía de los mismos. 
(Figura 5) Después se practicó una enteroscopia 
transoperatoria y no se encontraron pólipos ni 
otras lesiones, por lo que se concluyó el proce-
dimiento sin accidentes ni incidentes.

Cuadro 1. Estudios de laboratorio y valores de referencia en 
mujeres a partir de 12 años de edad

Valores de referencia Estudio

8.1 (4.5-13.5) 7.9 Leucocitos (x103/µL)

4.4 (1.5-8.5) 4.7 Neutrófilos (x103/µL)

3.1 (1.5-6.8) 2.6 Linfocitos (x103/µL)

0.4 0.5 Monocitos (x103/µL)

4.1-5.10 4.47 Eritrocitos (x106/µL)

 14 (12.0) 8.5 Hemoglobina (g/dL)

41 (37) 28.9 Hematócrito (%)

90 (78) 64.6fL VMC (fL)

34 (31.0) 19 HCM (pg/eritrocito)

150-350 335 Plaquetas (x103/µL)

13.8 (12.7-16.1) 14.7 seg TP (segundos)

1.08 (0.97-1.30) 1.08 INR

39.5 (33.9-46.1) 23.6 seg TTPa (segundos)

O Rh + Hemotipo

VCM (fL): volumen corpuscular medio. HCM (pg/eritrocito): 
hemoglobina corpuscular media. TP (segundos): tiempo de 
protrombina. INR: International Normalized Ratio. TTPa 
(segundos): tiempo parcial de tromboplastina activada.
Referencias tomadas y adaptadas de: Engorn B, Flerlage J. 
Table 14-1: Age-Specific Blood Cell Indices y Table 14-6: 
Age-Specific Leukocyte Differential de The Harriet Lane Han-
dbook, Twentieth Edition, Elsevier, 2014; y de Prevención, 
diagnóstico y tratamiento de la anemia por deficiencia de 
hierro en niños y adultos.  Guía de Práctica Clínica. Catálogo 
maestro de guías de práctica clínica: IMSS-415-10
http://www.cenetec.salud.gob.mx/descargas/gpc/Cata-
logoMaestro/415_IMSS_10_Anemia_def_hierro_May2a/
GRR_IMSS_415_10.pdf

Figura 2. En la parte superior se observa una imagen 
clásica del signo de la rosquilla (punta de flecha). La 
imagen inferior se caracteriza por bandas de diferente 
densidad en relación con las paredes del asa del intes-
tino que se introduce dentro de su propia luz (flechas).

Figura 3. Laparotomía exploradora donde se observa 
la invaginación intestinal sin datos de sufrimiento.
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La evolución posoperatoria fue favorable, solo 
requirió transfusión de un paquete globular. 
Al cuarto día posoperatorio inició con dieta 

Figura 4. Pólipo intraluminal identificado por palpa-
ción a 15 cm del ligamento de Treitz.

Figura 5. Pólipo pediculado identificado por entero-
tomía transoperatoria.

Figura 6. Histología de pólipo hamartomatoso. Se ob-
serva crecimiento aberrante de tejido normal con fibras 
de músculo liso en apariencia circunvolucionada. Mu-
cosa intestinal con epitelio columnar absortivo, células 
de Paneth, argentafines y caliciformes. Sin displasia.

líquida y se dio de alta del hospital al quinto 
día de posoperada con adecuada tolerancia a 
la alimentación por vía oral. El reporte histo-
patológico fue de pólipos hamartomatosos, sin 
malignidad (Figura 6). 

Con base en la historia clínica, la exploración 
física y el reporte de patología se integró el diag-
nóstico de síndrome de Peutz-Jeghers. La madre 
negó antecedentes familiares de poliposis o de 
enfermedades relacionadas; a pesar de ello se 
envió a consejería genética.

En la actualidad la paciente permanece asinto-
mática y en seguimiento en la consulta externa. 
La colonoscopia no evidenció pólipos y se espera 
efectuar estudios endoscópicos seriados cada dos 
años para continuar su vigilancia. La información 
anónima y las imágenes de este documento fue-
ron previamente autorizadas por la paciente y su 
madre, con fines estrictamente académicos.
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DISCUSIÓN

El síndrome de Peutz-Jeghers es un padecimiento 
raro, con incidencia incluso de 1 en 200,000 
recién nacidos vivos, afecta por igual a uno y otro 
sexo.5 El defecto se localiza en el gen supresor 
tumoral STK11(LKB1) localizado en el cromoso-
ma 19. Se estima que 10 a 20% de los casos se 
manifestarán como mutaciones de novo,6 como 
el caso de la paciente aquí expuesto. Además, 
su penetrancia es variable, lo que significa que 
las manifestaciones clínicas también lo son.7

Las principales manifestaciones de los pacientes 
con síndrome de Peutz-Jeghers  son: obstrucción 
intestinal, sangrado de tubo digestivo, anemia 
crónica e invaginación intestinal. El riesgo de 
invaginación intestinal aumenta con la edad 
del paciente, quizá secundario al tamaño de los 
pólipos y su crecimiento a través del tiempo; la 
incidencia máxima es en la edad adulta.8,9 En 
el adolescente con invaginación intestinal debe 
sospecharse la posibilidad de una enfermedad 
polipósica, entre ellas: poliposis familiar, sín-
drome de Gardner y poliposis juvenil. Las tres 
se expresan con cuadros clínicos similiares.10

El 30% de los pacientes con síndrome de Peutz-
Jeghers a los 10 años de edad habrá requerido 
una laparotomía exploradora para tratar la in-
vaginación intestinal11 y, posteriormente, una 
amplia resección intestinal para remover el 
mayor número de pólipos, que tienen un alto 
riesgo de recurrencia y de malignidad. Estas 
resecciones amplias pueden tener como conse-
cuencia síndrome de intestino corto.12

En una cohorte de Van Lier y colaboradores, en 
la que se incluyeron 110 pacientes con síndrome 
de Peutz-Jeghers e invaginación intestinal, se 
reportó un riesgo acumulado de invaginación de 
15% a los 10 años de edad, 50% a los 20 años, 
65% a los 30 años, con incremento de 77% a los 
40 años y de 84% a los 50 años.13 Aquí radica 
la importancia de continuar el seguimiento es-

trecho y de realizar enteroscopias seriadas, con 
resección de los pólipos mayores de 15 mm.8,9

La prevención de complicaciones intestinales es 
un componente decisivo en la atención médica 
de estos pacientes. Lo ideal es iniciar la vigilancia 
entre los 8 y 10 años de edad y continuar en un 
intervalo de 2 años.14 Se recomienda efectuar 
estudios endoscópicos, como: gastroscopia, co-
lonoscopia y enteroscopia con doble balón para 
realizar polipectomías en pólipos mayores de 
15 mm, con esto se consigue disminuir el riesgo 
de invaginación, obstrucción y resección qui-
rúrgica.15 En la mayoría de los casos esto resulta 
difícil, sobre todo por falta de infraestructura o 
dificultades técnicas porque 80% de los pólipos se 
localizan en el yeyuno.16 Existen otras alternativas, 
como la cápsula endoscópica y la enterografía por 
resonancia magnética, pero estas modalidades se 
limitan solo a objetivos diagnósticos.14

A diferencia de los procedimientos diagnósticos 
y profilácticos, el tratamiento de las compli-
caciones agudas sigue siendo un reto para el 
cirujano porque ni la intervención quirúrgica 
o endoscópica son, por sí solas, una alternativa 
exitosa en todos los pacientes.15

La enteroscopia con doble balón no tiene indi-
cación en casos de invaginación y obstrucción 
intestinal aguda, por eso la modalidad alterna-
tiva es el abordaje combinado, con resultados 
muy satisfactorios, como lo comentan Oncel 
y colaboradores,9 quienes llevaron a cabo un 
estudio comparativo en el que un primer grupo 
de pacientes fue tratado con un procedimiento 
combinado con laparotomía y enteroscopia aso-
ciado con polipectomía. Este grupo no requirió 
nuevas intervenciones, con un seguimiento de 
21 años-paciente. El grupo control tratado solo 
con laparotomía y resección intestinal focali-
zada requirió 23 nuevos procedimientos en un 
seguimiento de 87 años-paciente, esto debido 
a la falta de visualización de los segmentos ad-
yacentes, con pólipos no identificables al tacto.
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El procedimiento propuesto en este trabajo con-
siste en laparotomía exploradora con reducción 
manual de la invaginación, enteroscopia con 
polipectomía de los segmentos intestinales adya-
centes; seguido o no de resección y anastomosis 
del segmento invaginado, según su viabilidad. 
Las complicaciones descritas de esta técnica son: 
íleo prolongado, distensión gaseosa y estenosis 
de la luz intestinal en los sitios de la polipec-
tomía; sin embargo, se ha visto una incidencia 
muy baja en el seguimiento de estos pacientes.15

La principal limitación de este trabajo es que la 
experiencia es de un solo paciente, y la infraes-
tructura insuficiente; sin embargo, el caso fue 
exitoso con los recursos disponibles y adaptados 
a una técnica quirúrgica con el propósito de 
preservar el intestino y evitar las complicaciones 
del síndrome de intestino corto secundario a las 
amplias resecciones.

CONCLUSIÓN

La enteroscopia transoperatoria con polipecto-
mía es un método eficaz para el diagnóstico, 
prevención y tratamiento de una de las com-
plicaciones principales de los pacientes con 
síndrome de Peutz-Jeghers. Con la aplicación 
de estas técnicas se previenen las resecciones 
intestinales múltiples y el tan temido síndrome 
de intestino corto como consecuencia de éstas. 
Su aplicación es segura en manos expertas y 
el índice de complicaciones es muy bajo; sin 
embargo, no debemos olvidar que este tipo de 
pacientes requiere seguimiento para prevenir 
recurrencias. El seguimiento puede ser por medio 
de enteroscopia con doble balón, cápsula endos-
cópica o resonancia magnética, para localizar el 
sitio del pólipo y resecarlo de manera oportuna. 
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