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RESUMO: Os autores apresentam um caso de Sindrome de
Peutz-Jeghers atendido na Clinica de Colo-Proctologia do Hospital
Geral de Goidnia — INAMPS, com quadro de choque hipovolé-
mico devido a enterorragia, Apds tecerem comentirios a respeito
das condutas propedéutica e terapéutica adotadas, discutem os
principais aspectos clinicos da doencga, levando em considerac¢do a
literatura existente sobre-esta patologia.

UNITERMOS: sindrome de Peutz-Jeghers; polipose gastrointes-
tinal; manchas melinicas mucocutaneas

A Sindrome de Peutz-Jeghers é caracterizada por polipo-
se intestinal associada a pigmentagdo melanica mucocutinea,
transmitida através de um gene autossdmico dominante.

Em 1896 Jonathan Hutchinson® descreveu pela primeira
vez a pigmenta¢do cldssica perioral em gémeas, mesmo
sem saber qual a sua significagdo, suspeitando de uma
doen¢a pouco comum. Porém, quando uma das gémeas
faleceu, por intussepgdo intestinal, em 1919, fortes provas
sugeriam que ali estava um exemplo desta sindrome.

Foi Peutz® quem descreveu em 1921, em uma familia,a
associagdo de manchas meldnicas mucocutaneas com poli-
pose intestinal e a relagdo desta com a invaginagdo
intestinal. .

Em 1949 coube a Jeghers Mckusick e Katz®' * comple-
tarem a caracterizag@o desta entidade clinica, através do
estudo da drvore genealégica de portadores de manchas
melanicas e pdlipos intestinais, reportando assim sua
heranga autossdmica dominante. Ap6s os relatos de Peutz
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em 1921 e os estudos de Jeghers em 1949, virias centenas
de casos foram relatados na literatura, existindo poucos
casos de acompanhamento a longo prazo, e ainda diver-
géncias de opinido a respeito do potencial de maligniza¢io
destes polipos®’ 5-2% como também certos aspectos do
seu tratamento.

Descri¢do do caso

Paciente JVS, masculino, branco, solteiro, 19 anos,
natural de Montes Claros-GO., auxiliar de escritério.

Deu entrada no Pronto-Socorro do Hospital Geral de
Goidnia.INAMPS, no dia 14 de maio de 1986, com
choque hipovolémico devido a enterorragia de inicio stibito.
Negava célica abdominal e antecedentes de hemorragia
digestiva.

Exame fisico — Paciente obnubilado, com palidez cuti-
neo-mucosa acentuada, sudorese profusa, pulsos finos e ta-
quicdrdico, pressdo arterial 60/30 mmHg, taquipnéico, com
murmario vesicular preservado.

Abdome plano, flicido, indolor, sem visceromegalias ou
massas pal piveis, RHA-presentes.

Despertou a nossa atengdo a presenga de manchas
meldnicas, principalmente na mucosa labial(Fig I),face
palmar dos dedos (Fig.2),e planta dos pés (Fig. 3).

Ap6s instituirmos terapeutica de reposi¢do volémica
através de sangue e solugBes cristaléides, conseguimos boa
resposta clinica com restabelecimento hemodindmico, sen-
do entdo transferido para a Clinica de Colo-Proctologia,
onde se procedeu & investigagdo do caso.

A endoscopia per-oral diagnosticou:

Esofago — normal; estomago — apresenta duas lesSes
polipdides localizadas na parede anterior préximas da
incisura angularis e outra ao nivel da grande curvatura,
todas medindo cerca de, 0,6 cm de didmetro; duodeno—
hiperemia leve e por¢do pés-bulbar sem alteragGes.

Transito intestinal — mostrou imagens de falha de enchi-
mento, pequenas e arredondadas, pelo menos duas, sem
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Fig. 3 — Manchas meldnicas na planta dos pés.

alterar a distensibilidade parietal ou o padrio mucoso,
sugestivas de imagens do tipo polipdide, no jejuno.

O exame proctolégico foi normal e o enema opace
mastrou lesdo de aspecto polip6ide, pediculada, localizada
no c6lon transverso a cerca de 20 cm do dngulo hepético
{(Fig. 4). Demais por¢Oes eram normais.
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Fig. 4 - Lesdo de aspecto polipéide localizada no célon
transverso.

Apé6s termos constatado vdrias lesSes polipbides nos
exames descritos, indicamos cirurgia em decorréncia de
persisténcia da hemorragia e quadro de suboclusdo intes-
tinal.

Procedimentos cirtirgicos realizados

1. Inventdrio da cavidade abdominal - Observamos,
através da palpagdo, trés poélipos no estdmago, trés no
intestino delgado (uma a mais do que as lesGes visualiza-
das radiologicamente) e uma grande tumoragdo ao nivel
do coélon transverso, com intussep¢do colocélica (Fig. 5).
O restante do inventério foi normal.

2-a) Gastrotomia com polipectomia e gastrorrafia (Fig. 6).

b) Ressecgdo em cunha de dois pélipos localizados a
cerca de 90 cm do angulo de Treitz e a cerca de 60 cm
da vilvula ileocecal com enterorrafia.

¢) Enterectomia segmentar de 5cm de extensio a
120 cm do angulo de Treitz com éntero-éntero anastomo-
se.

d) Colectomia segmentar de 8 cm do c6lon transverso
com anastomose colocdlica (Fig. 7).

Anatomopatologia
Macroscopia — Pblipos gdstricos — trés lesBes polip6i-

Fig. § — Intussep¢do colocdlica.
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Fig. 6 — Polipo gdstrico.

Fig. 7 — Pdlipo cblico exteriorizado.

Sindrome de Peutz-Jeghers — Costa JHG e cols.

Vol. 7
N2 4

polipéide, pardacentas, eldsticas, medindo 2,8 cm de dii-
metro a maior delas.

Pélipos do intestino grosso — segmento do  intestinc
grosso medindo 8 x 3 c¢m em seus maiores didmetros,
exibindo grande estrutura de aspecto polipdide, parda-
centa, eldstica, pediculada, medindo 3,8 cm em seu maior
eixo.

Microscopia — O exame histopatolégico revelou, em
todas as tumoragBes polipdides, aspectoarborescente
constituido de um eixo central de fibras musculares lisas ¢
um delicado estroma fibrovascular com moderado infiltra-
do linfoplasmoesinofilico. O revestimento epitelial era
constitufdo por uma Unica camada com variados tipos
celulares do trato gastrointestinal, tais como células
colunares, caliciformes e de Paneth. H4 uma certa
desorganizagdo na disposicio destes elementos epiteliais,
que em certas dreas adentram o eixo miofibrovascular.
Nio foram observadas atipias de cardter maligno. A
histopatologia ¢ compativel com pélipos hamartomatosos
(Figs. 94 a 9G).

Pbs-operatorio —  Apresentou boa evolugio pds-ope-
ratéria, encontrando-se assintomdtico até dezembro de
1987, quando a colonoscopia de controle revelou um

pdlipo pediculado no reto médio, que foi ressecado nesta
ocasifo. O restante do trato gastrointestinal continuou
normal.

Fig. 8 — Pélipos gdstricos, do intestino delgado e do célon.

des, pardacentas, eldsticas, medindo 1 cm de didmetro o

maior deles. :
Pélipos do intestino delgado — trés lesdes de aspecto

Fig. 9A — Estémago — Aspecto microscopico dos pdlipos, demons-
trando feixes de fibras musculares lisas até préximo d superficie  (se-
tas). HE. :
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Fig. 9B — Estdmago — Detalhe da foto anterior, em mag‘or aumen-
to, demonstrando feixes de leiomidcitos até préximo a superficie. HE.

155



Rev bras Colo-Proct
Outubro — Dezembro, 1987

Stndrome de Peutz-Jeghers — Costa JHG e cols. Vol. 7

Fig. 9C — Intestino delgado (jejuno) ~ Apresenta a ldmina  prépria
quase que totalmente ocupada por feixes de fibras musculares lisas
(seta). Tricrémico de Masson.

Fig. 9D ~ Intestino delgado (jejuno) exame em grande
aumento, demonstrando espesso feixe de leiomidcitos que ocupa a
lamina prépria. HE.

Fig. 9E  — Intestino delgado (jejuno) os feixes de fibras
musculares lisas na ldmina propria, sendo que verifica-se um
conjunto de glindulas (seta) totalmente ilhado pelos leiomidcitos.
HE,
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Fig. 9F - Intestino grosso — Observam-se cortes de segmentos de
tumor de intestino grosso, formado ads expensas de produ¢do
excessiva de células musculares lisas que ocupam (seta) a ldmina
propria (Hamartoma). Tricromico de Masson.

Fig. 9G — Intestino grosso - Detalhe da foto anterior. Tricrémico

O J.% .

PORTADOR DE MANCHAS MELANICAS

O
el

PESEOA SADIA

PORTADOR DA SINDROME COMPLETA

Fig. 10 — Esmudo da drvore genealogica.

Estudo familiar

Os pais do paciente ndo apresentavam alteragdes
mucocuténeas nem do trato gastrointestinal, assim como
suas duas irmds e trés irmdos. Um irmdo tinha manchas
meldnicas mucocutaneas de distribuicdo caracteristica a
esta sindrome; porém o estudo do trato gastrointestinal
foi normal. O filhc do paciente, na época do nascimento,
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nao portava qualquer altera¢do; entretanto, aos sete meses
de idade comegou a apresentar manchas meldnicas perila-
biais (Fig. 10).

DISCUSSAO

A sindrome de Peutz-Jeghers é uma entidade pouco
freqiiente, constituida de polipose gastrointestinal e man-
chas meldnicas mucocutdneas'’ 3+ . E de cardter heredi-
tdrio, sendo determinada por um gene autossdmico domi-
nante pleotropico, de penetrancia varidvel. Nfo tem
predile¢do racial ® e apresenta ligeiro predominio no sexo

feminino”’ . Clinicamente, é suspeitada a primeira vista. A
simples presenca de manchas mucocutineas em pacientes
com episddios de dor abdominal tipo célica, acompanhada
ou ndo de hemorragia digestiva, leva-nos a pensar nesta
entidade. Em mais de 60% dos casos manifesta-se entre a
primeira e a segunda décadas. Em pacientes muito jovens,
0 prolapso da mucosa retal com pélipos pode ser um
sintoma presente”.

Cardter genético — O seu cardter hereditdrio mendeliano

autossdmico dominante é conhecido hd muitos anos® ¢+ 19,
Trabalthos recentes mostram que esta sindrome pode ser
encontrada na forma cldssica ou estar dissociada devido a
genes diferentes. O estudo dos cromossomos mostra que
estdo em numero normal, mas pode haver variagdo no
tamanho do cromossomo Y.
Farmer e cols.}! estudando uma familia, observaram
que o pai apresentava somente polipos intestinais, o filho
tinha manchas melinicas e a filha portava a sindrome
completa. J4 Briggs e cols.'® tém observado casos sem
nenhuma histéria familiar.

Manchas mucocutineas— As manchas meldnicas
caracterizam-se pela sua cor acastanhada, planas, superficie
lisa, geralmente ovaladas e irregulares. Localizam-se prefe-
rencialmente nos ldbios inferiores e mucosa bucal, pou-
pando a lingua. Podem existir na palma das mos, dedos e
planta dos pés*s 5+ 1%, Normalmente surgem a partir do
segundo ano de vida, podendo existir desde o nascimento.
Jeghers e cols.* sugeriram que as lesdes cuténeas desapare-
ceriam com o tempo, porém Mckiztrick e cols.® acompanha-
ram um caso durante trinta anos em que ndo houve
mudan¢as nas caracteristicas dessas lesGes. N#o existe
correlagdo entre distribuicdo das manchas e dos pdlipos
pelo trato gastrointestinal®. A  maioria dos autores
considera essas manchas quase que patognomodnicas e de
grande valor para o diagndstico diferencial com outros
quadros anatomoclinicos de polipose intestinal®+ 5+ €1 3.

Folipos intestinais — Sdo tumores miltiplos, esferdides
ou ovoides, geralmente sésseis, de superficie rugosa,escas-
samente  iobulados e que medem de 0.4 mm a 5 cm 4
%, No caso em questdo todos eram pediculados.

Microscopicamente caracterizam-se por abundantes figu-
ras de mitose,. estroma ramificado com aspecto arbori-
forme, sendo formado de mdisculo liso, que representa 2
muscularis mucosae.

Originalmente se descreveu que os pélipos eram exclu-
sivos do intestino delgado®. porém na atualidade se aceita
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que eles podem ser encontrados desde o esdfago terminal
até o dnus. Tém predomindncia pelo intestino delgado,
principalmente o jejuno, seguido pelo estdmago, duodeno
e colons®’

Potencial de malignizagio

Esta ¢ uma questdo muito polémica, como observamos
em nossa revisao bibliogrdfica.

Até a metade dos anos 50 os pllipos encontrados em
pacientes com esta sindrome eram considerados como
lesSes adenomatosas pré-malignas. A hip6tese sobre a
possivel degeneragdo maligna destes polipos passou por
diversas mudangas ao longo dos anos, visto que havia
muita dificuldade . na interpretagdio de suas estruturas
histolégicas.

Berkowitz e cols.'®, em 1955, e Bailey e cols.'*, em
1957, estudando os pdlipos ressecados em pacientes com
esta sindrome, observaram um indice de malignizacdo de
20% e 24%, respectivamente, e afirmavam: “Os pélipos da
sindrome de Peutz-Jeghers devem ser claramente observa-
dos como uma condi¢do pré-cancerosa”. Entretanto, nesta
mesma época, Bartholomew e cols.® demonstraram que
estes polipos eram verdadeiros hamartomas e, ainda,
Dormandy e cols." ?, num estudo cuidadoso de 81 casos,
nio observaram nenhum caso de metdstase ou morte
devido a malignizagdo destas lesGes. Estes polipos foram
entdo considerados sempre benignos, até que em 1963 foi
observado um caso de morte devido a carcinoma gastrico
desenvolvido numa portadora desta sindrome’®. Reid'®,
em 1974, revisando 14 casos de carcinomas surgidos em
pacientes com a sindrome de Peutz-Jeghers, notou que
estes predominavam no trato digestivo alto, principalmen-
te no duodeno, seguido do estdbmago e do célon, e que
eram mais comuns em jovens. Matuchansky e cols.! 7, em
1979, puderam demonstrar com evidéncia a transformacdo
carcinomatosa do polipo hemartomatoso.

Ainda estd para ser esclarecida qual é a verdadeira
predisposi¢do genética carcinomatosa. O percentual de
degenerag¢do neopldsica aceito yela maioria dos autores
oscila entre 2 — 13%'®r '8, 1% ¢ o5 portadores desta
sindrome parecem ter major tendéncia a desenvolver
carcinoma gastrintestinal do que a populagdo geral®®.

Uma vez estabelecido o diagndstico, os pdlipos gastrin-
testinais devem ser ressecados, devido aos quadros de
intussep¢do, hemorragias profusas e transformacdo em
carcinomas®.

COSTA JHG, AZEVEDO IF, FRANCA MAV, MAIA HP, GA-
MA RC, PRIMO CC, PRUDENTE A - Peutz-jeghers syndrc.
me — A case report.

SUMMARY : The authors report a case of Peutz-Jeghers Syndrome
admitted to the Colon-Proctology Clinic of the Hospital Geral de
Goiania — INAMPS, with hipovoiemic shock due to intestinal
bleeding. After making a comment on the propedeutic and
therapeutic conducts adopted, they discuss the main ciinical
aspects of this syndrome, reviewing the literature on this subject.

XEY WORDS: Peutz-Jeghers syndsome; gastrointestinal polyps;
muco cutaneous melanin spots.
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