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Seguridad de la reseccion endoscopica de lesiones en
pacientes con sindrome de Peutz-Jeghers: Experiencia en un
hospital de tercer nivel
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Resumen

Antecedentes: E/ sindrome de Peutz-Jeghers se caracteriza por pigmentacion cutdnea y pdlipos hamartomatosos. La re-
seccion endoscdpica es el tratamiento de eleccion en este grupo de pacientes. Objetivo: Evaluar la seguridad de la
reseccion endoscdpica de lesiones en pacientes con sindrome de Peuts-Jeghers. Material y métodos: Se realizé un res-
trospectivo y observacional en un hospital de tercer nivel en la Ciudad de México de 1990-2019. Se incluyeron todos los
pacientes con diagndstico de sindrome de Peutz Jeghers en quienes se realizé al menos una reseccion endoscdpica. Se
recolectaron las caracteristicas clinicas, tamafio del pdlipo, tratamiento endoscdpico y complicaciones. Resultados: Se
realizaron 52 procedimientos y 120 resecciones endoscdpicas en 14 pacientes. Observando unicamente dos complicaciones
graves asociadas al tratamiento endoscdépico. Conclusidn: La reseccion endoscdpica de hamartomas es un procedimien-
to seguro, incluso entre los distintos abordajes (gastroscopia, colonoscopia y enteroscopia)
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treonina cinasa que participa en el ciclo celular como
un gen supresor.*

Una de las manifestaciones clinicas mas frecuentes
y que se presenta a edades temprana es la hiperpig-
mentacion mucocutanea en forma de maculas, la cual
se observa hasta en 95% de los casos predominante-

Introduccion

El sindrome de Peutz-Jeghers es una entidad clinica
caracterizada por hiperpigmentacion cutanea y poli-
pos hamartomatosos principalmente en intestino del-
gado.! Es una enfermedad poco frecuente con una
incidencia de 1 caso por cada 8,300-200,000 recién

nacidos, sin predominio de sexo.?® La mayoria de los
casos tiene un patron de herencia autosémica domi-
nante, sin embargo, el 7.5-30% de los pacientes se
presentan como casos esporadicos. Dicha entidad cli-
nica es condicionada por mutaciones germinales en
el gen STK11 (Cr 19p13.3), el cual codifica una serina
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mente en labios, mucosa oral, manos y pies.? Otra
caracteristica importante que define a este sindrome
es la aparicion de pdélipos tipo hamartoma en el tracto
gastroinstestinal. Dichas lesiones aparecen tipicamen-
te en la primera década de la vida." Con frecuencia
los pacientes cursan con dolor abdominal recurrente,
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oclusién intestinal (42.8%), intususcepcion (46.9%) y
hemorragia gastrointestinal (13.5%). Este tipo de pdli-
pos predominan en intestino delgado (64-90%) y colon
(50-64%), aunque se pueden hallar a lo largo de todo
el tracto gastrointestinal (estémago 24-48.6% vy recto
24-32%) y menos frecuentemente en tracto respirato-
rio y vejiga.3®

Estos hamartomas se encuentran durante estudios
endoscédpicos en forma de lesiones sésiles o pedicu-
ladas en numero y tamarfio variables, que van desde
unos cuantos milimetros hasta los 5 cm.®

Por otra parte, cabe destacar que el sindrome de
Peutz-deghers se ha relacionado con un incremento en
el riesgo de neoplasias, con una edad promedio de
presentacion alrededor de los 42 afios. Van Lier y co-
laboradores reportaron un riesgo acumulado del 37-
97% vy los canceres mas frecuentes fueron el colorrec-
tal seguido de mama, estémago y pancreas.” Por lo
anterior se han establecido lineamientos de escrutinio
en esta poblacidn especifica con la finalidad de pro-
porcionar un tratamiento oportuno.

Las complicaciones mas temidas en el espectro de
esta entidad clinica y que se relacionan directamente
con el tamafio de estos hamartomas son la intusus-
cepcidn y oclusion intestinales que en su mayoria
ameritan reseccion quirdrgica. Con la finalidad de
reducir dichas complicaciones y prevenir la morbilidad
asociada a procedimientos quirdrgicos asi como el
riesgo de neoplasia a largo plazo se recomienda rea-
lizar estudios endoscopicos para detecciéon temprana
de pdlipos (Tabla 2).5 Hoy en dia se recomienda rea-
lizar reseccion endoscépica de los hamartomas gas-
trointestinales >10-15 milimetros independientemente
del sitio anatomico. La enteroscopia se ha convertido
en una herramienta Util para poder acceder a las le-
siones que se identifican en yeyuno e ileon mediante
videocapsula, con una tasa baja de complicaciones
asociadas a este procedimiento. Esto ha hecho que
la cirugia haya dejado de ser la terapia inicial en este
grupo de pacientes. Actualmente se considera Unica-
mente en aquéllos casos sintomaticos en los que el
tamafo de la lesion no permita su reseccion por via
endoscopica.

El Instituto es un hospital de referencia que atiende
pacientes con esta patologia. Considerando que la re-
seccién endoscopica se ha convertido en el tratamiento
de eleccion en este grupo poblacional es importante
conocer la experiencia que se tiene en nuestra Institu-
cién. Es por ello que el proposito de este estudio fue
evaluar la seguridad de la reseccion endoscopica en

pacientes con Peutz-Jeghers y determinar si es similar
a lo reportado en la literatura.

Objetivos

Primario

— Evaluar la seguridad de la reseccion de lesiones
asistida por distintos métodos endoscopicos (esofa-
gogastroduodenoscopia, colonoscopia y enterosco-
pia) en pacientes con sindrome de Peutz-Jeghers.

Secundario

— Conocer las caracteristicas demograficas y clinicas
de los pacientes con sindrome de Peutz-Jeghers
atendidos en el Instituto Nacional de Nutricion Salva-
dor Zubiran.

— Determinar las neoplasias mas frecuentemente
asociadas.

Material y métodos

Diseno del estudio

Estudio retrospectivo, observacional y descriptivo.

Poblacion

Se incluyeron a todos los pacientes con edad >18
anos y diagndstico establecido de sindrome de Peutz
Jeghers que fueron atendidos en el departamento de
Endoscopia del Instituto Nacional de Ciencias Médicas
y Nutricién Salvador Zubiran (INCMNSZ), en un perio-
do de tiempo comprendido entre 1990-2019.

Criterios de inclusion

— Pacientes con edad > 18 afios.

— Tener diagndstico establecido de sindrome de
Peutz-Jeghers.

— Contar con al menos un estudio endoscopico-tera-
peutico en el departamento de Endoscopia de nues-
tro Instituto.

Criterios de exclusion

— Expediente clinico incompleto

Se recolectaron los siguientes datos demogréficos de
cada uno de los pacientes: sexo, edad al diagnostico
de la enfermedad y edad de inicio de los sintomas,



manifestaciones clinicas, antecedente de cirugia y la
indicacion.

Procedimiento y tratamiento
endoscopicos

Los procedimientos fueron realizados tanto por en-
doscopistas expertos como por médicos residentes de
endoscopia. Las lesiones fueron resecadas en su ma-
yoria con asa caliente previa inyeccién de la submu-
cosa con solucion salina al 0.9%, indigo carmin y/o
epinefrina (1:10,000). Para la resecciéon de lesiones
grandes y pediculadas se considerd la colocacién de
hemoclips 0 asa desprendible en la base. Se recolec-
taron los datos acerca de los procedimientos endosco-
picos realizados con fines terapéuticos (reseccion
ndoscdpica), nimero de procedimientos por paciente,
numero de pdlipos resecados por procedimiento, tama-
fio de los mismos y complicaciones derivadas del pro-
cedimiento. Se consideraron complicaciones graves
aquéllas que ameritaron transfusién, admision a tera-
pia intensiva, cirugia o condicionaron discapacidad
importante.®

Analisis estadistico

— Las variables se describieron en términos de propor-
ciones, medianas y rangos (minimo y maximo) para
variables con distribucién no normal. En el célculo
de frecuencias, los valores perdidos fueron excluidos
y los porcentajes se basaron en el nimero de valores
no perdidos. Se utilizd el paquete estadistico para
las ciencias sociales (SPSS, versién 20.0, Chicago,
IL, USA) como apoyo para el andlisis de los datos.

Resultados

Se incluyeron un total de 14 pacientes, de los cuales
el 35.7% (5/14) fueron hombres y 64.3% (9/14) mujeres
en los ultimos 20 anos). La mediana de inicio de los
sintomas fue de 22 afios (rango 3-27) y la mediada de
edad al diagnéstico fue de 19 afos (rango 3-52).

Las manifestaciones clinicas mas frecuentes al
diagndstico fueron hiperpigmentacion cutdnea
(64.3%), hemorragia gastrointestinal (50%), intusus-
cepcion (42.8%) y dolor abdominal recurrente (21.4%).
El 41.6% (5/12) de los pacientes iniciaron este tipo de
sintomas en la primera década de la vida. El 61.5%
de los casos (8/14) de Peutz-Jeghers se presentaron
de forma aislada, es decir no se encontraron otros
familiares afectados.

Tabla 1. Procedimientos endoscopicos y resecciones
endoscopicas realizadas

Total de procedimientos endoscopicos 52
Nam. de estudios endoscopicos por paciente, 3.7 + 2.05 (2-8)
media + DE (rango)

Niam. de estudios endoscopicos por paciente, 3(2-8)
mediana (rango)

Nim. pdlipos resecados por estudio 231+ 1.7 (1-8)

endoscopico, media + DE (rango)

Nim. pdlipos resecados por estudio 2 (1-8)
endoscopico, mediana (rango)
Didmetro estimado de polipos 22 +12.2 (5-60)
resecados (mm), media + DE (rango)
Didmetro estimado de polipos 20 (5-60)
resecados (mm), mediana (rango)

Tabla 2. Distribucion anatémica de los pdlipos resecados

Estémago 16 13.3
Duodeno 21 17.5
Yeyuno 18 15
fleon 5 42
Colon 60 50

Nueve pacientes (69.2%) tuvieron antecedente de al
menos una cirugia con reseccioén intestinal por oclu-
sion secundaria a intususcepcion, y el 44.4% estas
cirugias (4/9) ocurrieron antes de los 20 afios de edad.

Se realizaron un total de 52 procedimientos endos-
copicos en 14 pacientes, de los cuales el 38.5% fueron
colonoscopias, el 36.5% enteroscopias y el resto gas-
troduodenoscopias. Se realizaron un total de 120 re-
secciones endoscopicas, de estas 60 (50%) se llevaron
a cabo mediante colonoscopia, 40 (33.3%) por medio
de enteroscopia y 20 (16.7%) por gastroscopia. En la
Tabla 1 se muestran el numero de estudios endoscé-
picos y resecciones endoscdpicas realizadas.

Los sitios con pdlipos de mayor tamafio que ameri-
taron tratamiento se encontraron principalmente en
colon e intestino delgado. (Tabla 2) Los polipos rese-
cados tuvieron un tamano variable, desde 5mm hasta
6 cm (mediana de 20 mm). (Figura 1) Solamente un
paciente fue enviado a cirugia en su seguimiento por
la presencia de multiples pdlipos de gran tamafo que
no fueron técnicamente resecables.
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Figura 1. Mediana del tamafio de los pélipos resecados en los distintos sitios anatomico

Unicamente se documentaron 4 complicaciones de
los 52 procedimientos endoscdpicos realizados, de las
cuales dos fueron consideradas graves (1 perforacion
que ameritd cirugia y 1 hemorragia que se tratd con
clips hemostaticos) y no se documenté ningun falleci-
miento. De estas dos complicaciones una fue durante
una colononscopia y la otra durante una enteroscopia.
Ambas se presentaron en las siguientes horas poste-
rior al procedimiento.

La mediana de seguimiento en este grupo de estudio
fue de 67 meses (Rango 2-560). Por otro lado unica-
mente 3 pacientes desarrollaron alguna neoplasia
(mama, estdmago y cérvix). No se documentd el falle-
cimiento de ningun paciente, sin embargo dos se per-
dieron del seguimiento.

Discusién

El sindrome de Peutz-Jeghers es una enfermedad
poco frecuente, que se caracteriza por la presencia de
pdlipos hamartomatosos principalmente a nivel del in-
testino delgado. Es una enfermedad autosémica domi-
nante causada principalmente por mutaciones en el
gen STK11. En nuestro centro la mayor parte de los se
presentaron como casos aislados, es decir no tenian
otros familiares afectados. Esto podria explicarse por

la penetrancia incompleta de la enfermedad y el
desarrollo de mutaciones de novo.*

En un estudio anterior se observd que alrededor del
50% de los pacientes habian desarrollado algun sinto-
ma relacionado a Petuz-Jeghers antes de los 20 anos.
Esto es similar a lo encontrado en nuestra serie donde
el 40% de los casos iniciaron su sintomatologia en los
primeros 10 afios de edad. No obstante el diagnéstico
suele realizarse hasta varios anos después siendo la
edad promedio entre los 23-26 afos.’

En esta serie encontramos una mayor proporcién de
lesiones tratables (>10 mm) a nivel del colon (50%)
seguido de intestino delgado (36.7%). Esto contrasta
con lo reportado previamente en la literatura donde el
principal sitio de afectacion fue el intestino delgado
seguido de colon.? lo cual puede estar relacionado a
que en etapas iniciales por cuestiones técnicas no era
posible solicitar estudios de videocapsula y/o imagen
en todos los pacientes, lo cual ha cambiado en afios
recientes y se ha visto reflejado en el incremento de
estudios complementarios de videocdpsula/estudios
de imagen en el tamizaje de lesiones en intestino del-
gado en este grupo de pacientes.

En un estudio previo se encontr6 que el 68% de los
pacientes requirié una laparotomia exploradora antes
de los 18 anos de edad; y de éstos el 39% fue



sometido a una segunda cirugia en los siguientes 5
ahos. Esto difiere de nuestros resultados donde el 44%
de los casos amerit6 cirugia antes de los 20 afios.
Actualmente se recomienda la reseccion de lesiones
mayores a 10 mm debido a la prevencion de compli-
caciones a largo plazo (hemorragia, intususcepcion y
oclusién intestinal) y la necesidad de cirugia. Con el
advenimiento de la videocdpsula y la enteroscopia
asistida por dispositivo, hoy en dia es posible tratar
lesiones en intestino delgado que anteriormente tenian
que ser llevadas a reseccion intestinal. La enteroscopia
con doble baldén ha demostrado ser un método eficaz
con una baja tasa de complicaciones (4.4%). En esta
serie no encontramos una mayor tasa de complicacio-
nes asociadas a enteroscopia con respecto a la gas-
troscopia o colonoscopia. En nuestro estudio solamen-
te un paciente en quien se realizd reseccion
endoscdpica mediante enteroscopia tuvo una perfora-
cion intestinal que ameritd tratamiento quirdrgico (po-
ner que fue en los inicios en que se comenzd a realizar
enteroscopia en el Instituto). En nuestro centro la tasa
global de complicaciones graves derivadas del trata-
miento de estos hamartomas es baja siendo del 3.8%,
lo cual concuerda con lo reportado previamente en la
literatura (0-6%). Dichas complicaciones ocurrieron
con lesiones que se encontraban alrededor de 20-
30 mm, sin embargo no hubo complicaciones reporta-
das con lo polipos de mayor tamafo (50-60 mm) lo que

sugiere que es posible tratar lesiones de gran tamafio
via endoscopica.

La principal limitaciéon de este estudio radica en su
caracter retrospectivo, 10 que puede generar diferentes
sesgos al momento de recabar los datos. Otra debili-
dad es que se trata de una muestra pequefa y que
incluyd pacientes de un solo centro de referencia.

De acuerdo con nuestros resultados podemos con-
cluir que la reseccion endoscdpica de hamartomas es
un procedimiento seguro, incluso entre los distintos
abordajes (gastroscopia, colonoscopia y enteroscopia).
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