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INTRODUCAO to de jejuno invaginado contendo 26 pélipos. Realizou-se,

ainda, enterotomias e resseccao de outros polipos isolados.
A Sindrome de Peutz-Jeghers (SPJ) é uma doenc&voluiu bem no pds-operatorid paciente ndo mais retornou

autossdmica dominante caracterizada por poliposepara as revisdes programadas, sendo que em maio de 2005

hamartomatosa do trato gastrintestinal, associada a pigmemetornou devido a desconforto abdominal. Foi submetida a

tagdo melanica cutaneo-mucs& uma doenca rara, afetan- estudo endoscopico que evidenciou seis pélipos em duodeno

do um em 60.000 a um em 300.000 individuos nosEHA e 0ito no célon. Foi realizada polipectomia endoscoépica. O

grande variabilidade da sintomatologia, com alguns pacientestante do estudo da paciente, bem como de seus familiares

tes necessitando apenas de tratamento clinico enquanto ofei normal.

tros, devido a maior gravidade do caso, necessitando de ind-

meras hospitalizacdes e até mesmo de tratamento cirdrgicosDISCUSSAO

Adicionalmente, estes pacientes apresentam risco de desen-

volver neoplasigs+ O presente trabalho relata um caso de A Sindrome de Peutz-Jeghers se caracteriza clinica-

sindrome de Peutz-Jeghers. mente pela associagdo de pigmentacao melandtica cutaneo-
mucosa com palipos hamartomatosos encontrados no trato

RELATO DO CASO digestivo (principalmente no intestino delgad®, ocasio-

nalmente, no trato urinario e respiratérfis manchas apare-

H.R.D., 19 anos, feminina. Relatava que desde os 1em freqlientemente na cavidade oral, regibes perioral e
anos de idade apresentava quadro de palidez cutaneo-mucaogeriorbitaria, dedos das maos e pés ou genitélia, podendo
intensa, procurando servico médico varias vezes, com diagvariar em colorac&o
noéstico de anemia cronica sem etiologia definida. Informava Os sintomas da SPJ aparecem logo na primeira déca-
apresentar leses melanicas em cavidade oral desde o nasda de vida. Manifestacdes variadas com episodios repetidos
mento, com aumento progressivo com a idAds.15 anos, de dor abdominal sangramento intestinal inexplicddo
associaram-se a esse quadro episédios de hematoquezigomlapso de polipo retal, irregularidades menstruais e puber-
dor abdominal difusa, sendo diagnosticados poélipos de indade precoce (devido ao hiperestrogenismo de tumores de
testino e indicado tratamento conservaBewvido ao aumen-  corddes sexuais), ginecomastia, crescimento acelerado (tu-
to da freqiiéncia e intensidade dos epis6dios de dores abdoaores de células de Sertoli) e massa testicular podem estar
minais e hematoquezia, procurou novamente servico médicpresentes
em sua cidade aos 19 anos, quando realizou ultrassom abdo- As principais causas de morbi-mortalidade ocorrem
minal que identificou invaginag&o intestinal. Transito intesti- tipicamente na segunda década de vida e sé@o representadas
nal revelou multiplos pélipos em jejuno e ileo e intussuscepcagor intussuscepcao de intestino delgado (43%), dor abdomi-
jejuno-jejunal A esdfago-gastro-duodenoscopia foi normal e nal (23%), hematoquezia (14%), prolapso de pélipo coldnico
a colonoscopia mostrou 06 polipos que foram ressecado§/%) e presenca de neoplddfaNoventa por cento dos pa-
endoscopicamente, com histopatolégico revelandocientes apresentam anemia associada a dor abdominal em
harmatomas. O hematdcrito era de 11%. Esses achados sugslica, recorrente, a qual é decorrente de intussuscepc¢des
riram o diagndstico de sindrome de Peutz-Jeghers. Foi encdransitérias (e muitas vezes, reversiveis)
minhada a Clinica Cirtrgica do HGV sendo submetida a ope- Nessa sindrome ha um risco aumentado de ocorrén-
racdo em 29/11/01, onde se observou segmento de jejuncia de carcinoma em diversos 6rgaos, sendo mais acometidos
proximal invaginado, contendo iniUmeros pélipos, além deo pancreas (30%), a mama (25%), ovario e Gtero (20%), testi-
outros polipos ocasionais em ileo. Foi ressecado um segmertulo (10%), estbmago e intestino delgado (F0A@roxima-
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damente 50% dos pacientes desenvolverdo cancer até 0§57 anos O método endoscopico, além de permitir o diagnosti-
Dessa forma, é recomendado o seguimento gestientes com  co e localizacdo das lesdes, tem um papel importante na tera-
exames de imagem e endoscoOpibtigins protocolos recomen-  péutica possibilitando a resseccao de pdlipos isoladamente.
dam gastroduodenoscopia e retossigmoidoscopia a cada doisAssim, é possivel estudar e manipular o trato gastrointestinal,
cinco anos até os 20 anos de idade. Em idades mais avangadasstringindo enterectomia aos segmentos com complicagées.
colonoscopia deve ser acrescentada. No caso descrito, a paciente apresentava lesbes
O tratamento cirdrgico esta indicado principalmentemelanéticas em mucosa oral (Figura 1) de aparecimento pre-
nos casos de obstru¢@o, sangramento e intussuscépcaococe e presentes no momento diagnosfiegmemia cronica
tendéncia é que estes procedimentos sejam conservadoegosterior surgimento de sintomas gastrintestinais
(polipectomias ou ressecc¢des segmentares). Como os poliplematoquezia e dor abdominal) agravaram o quAdira-
se distribuem por todo o trato digestivo, qualquer tentativa deés de exames de imagem, endoscdpicos e histopatoldgico
resseccdes mais alargadas e extensas nao terd éxito no coonfirmou-se a presenca de pdlipos intestinais
trole da doenca, além de piorar o estado nutricional destdamartomatosos (Figura 2), caracterizando assim a Sindrome
pacientes. de Peutz-Jeghers.

Figura 1 - Mucosa oral com presenca de lesdes melanoticas. Figura 2 - Pdlipos hamartomatosos em segmento intestinal.

ABSTRACT

Peutz-Jeghers syndrome (PJS) is a dominant autosomal inherited disorder characterized by intestinal hamartomatous polyps
in association with mucocutaneous melanocytic maculae. This syndrome is rare, and the frequency reaches from 1 in 60,000 to
1in 300,000 people in the USA. The symptom presentations vary greatly in this disease. Some patients require minor clinical

treatment while others undergo many hospitalizations and surgical treatments. In addition, patients with PJS have an increased

risk for developing a variety of malignant tumors. The aim of the present study was to report one case studied of Peutz-Jeghers
syndome Rev Col. Bras. Cir2008; 35(3): 210-21.
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