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RESUMO: A sindrome de Peutz-Jeghers é uma doenca he-
reditaria, autossémica dominante, caracterizada pela pre-
senca de miltiplos pélipos hamartomatosos em todo o tra-
to gastrointestinal, principalmente em intestino delgado e
a presenca de pigmentacdo de aspecto melanético mucocu-
tinea, condi¢cdo “sine qua non’’ para o diagndstico da
sindrome. Os autores apresentam o caso de um paciente por-
tador de sindrome de Peutz-Jeghers com adenocarcinoma
moderadamente diferenciado em pélipos do intestino del-
gado e adenocarcinoma mucinoso em reto inferior.
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tas manchas sdo mais evidentes no nascimento e na infan-
cia, podendo diminuir ou desaparecer apés a puberdade®,
Os pélipos hamartomatosos ocorrem em qualquer local do
trato gastrointestinal, mas sdo mais freqiientes no intestino
delgado (principalmente jejuno). Estes pélipos podem
variar muito de tamanho, podendo atingir 3-5 cm ¢
macroscopicamente sio parecidos a uma 4arvore de na-
tal. Microscopicamente, 0s p6lipos hamartomatosos séo
caracterizados pela presenga de ramos musculares que
se originam da muscular da parede intestinal (Fig. 1).
Estes ramos musculares sdorevestidos por epitélio glan-
dular de uma maneira semelhante ao que ocorre na pa-
rede intestinal, sendo sugerido por Morson, que se tra-
tava mais de uma mal formagdo do que um processo
neopldsico™®. Os sintomas mais comuns apresentados
pelos pacientes, além da pigmentacio cutinea, sdo dor
abdominal secunddria a intussuscepg¢éo do pélipo e san-
gramento anal. Pode ocorrer também prolapso do pélipo,
hematémese e anemia. Estes sintomas manifestam-se
freqiientemente antes dos 30 anos de idade®.

A sindrome de Peutz-Jeghers é uma
doenca hereditaria autossdmica dominante,
caracterizada pela presenca de miiltiplos pé-
lipos hamartomatosos em todo o trato gastro-
intestinal acompanhada de pigmentagio me-
lanética mucocutinea™ ?. Foi descrita em
1921 quando Peutz reportou uma sindrome fa-
miliar de pélipos do trato gastrointestinal com
pigmentacdo da boca e outras partes do cor-
po. Mais tarde Jeghers estabeleceu a Sindro-
me com a descri¢do de varios casos™, As ca-
racteristicas dos pacientes com sindrome de
Peutz-Jeghers € a presenca de manchas escu-
ras ou marrom escuras com 1 a 2 mm de dia-
metro, que surgem na regifo perioral, muco-
sa oral, palmas das méos e dedos dos pés. Es-

Trabalho realizado no Servigo de Colo-Proctologia do
Hospital Nassa Senhora da Conceigdo - Porto Alegre - RS.
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Fig. 1 - Aspecto arboriforme tipico do pdlipo hamartomatoso da sindrome
de Peutz-Jeghers.
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PGB, 26 anos, sexo masculino, branco, ini-
ciou h4 seis meses com afilamento das fezes
e alteragdo do hédbito intestinal. A seguir apre-
sentou episédio de dor e distens#o abdominal
acompanhadas de hematémese em pequena
quantidade e piora dos sintomas obstrutivos.
Nesta ocasido realizou endoscopia digestiva
alta que evidenciou presenga de miiltiplos
poSlipos no estdmago e duodeno, cujo exame
anatomopatolégico foi inespecifico, sugerin-
do pélipos hiperplasicos. H4 trés semanas co-
megou a apresentar dificuldade para elimina-
¢do de fezes e dor anal importante, sendo evi-
denciada, ao exame fisico, importante es-
tenose anal. Veio encaminhado ao Servigo de

Colo-proctologia do HNSC com quadro de

subocluséio intestinal, emagrecimento (6 kg/

trés meses), fraqueza e estenose anal. O paciente foi sub-
metido a exame proctolégico sob anestesia (devido a dor
anal importante que impedia o exame), sendo evidenciada
ao toque retal a presenga de lesdo infiltrativa e estenosante
do reto inferior e presenga de miiltiplos pSlipos. A presenga
da lesdo infiltrativa e estenosante impossibilitou a passa-
gem do retossigmoidoscépio além de 8 cm da margem anal,
sendo visualizados muiltiplos pequenos pélipos no exame.
O resultado da biépsia da lesdo retal foi adenocarcinoma
mucinoso em pélipo hamartomatoso do intestino grosso (Fig.
2). A dosagem sérica de CEA foi 7,1 pgml; Rx de crénio e
mandibula foram normais; e a tomografia computadorizada
de abdémen mostrou presenga de espessamento da parede
do reto e sigméide e falhas de enchimento na parede do del-
gado. Frente ao quadro de suboclusio intestinal por cincer
de reto inferior, optou-se pela laparotomia exploradora e de-
rivagdo do trinsito intestinal para posterior cirurgia definiti-
va (Cirurgia de Miles). Na laparotomia evidenciou-se
fecaloma no c6lon esquerdo, presenca de pélipos no estd-
mago e no intestino delgado (principalmente no jejuno),
sendo o figado e vias biliares livres de lesdo neopldsica.
Realizou-se a ressecgdo de dois pequenos segmentos de
jejuno (local onde tinha pélipos maiores € com suspeita
macroscépica de malignizagdo) e sigmoidostomia terminal
com sepultamento do coto retal. O exame anato-
mopatolégico destes p6lipos do intestino delgado eviden-
ciou adenocarcinoma moderadamente diferenciado em
p6lipo hamartomatoso de intestino delgado (Fig. 3). No 102
dia pGs-operatério o paciente foi submetido & amputagéo
abdominoperineal de reto, tendo alta 11 dias apés sem ne-
nhuma complicagdo. O exame anatomopatolégico mostrou
adenocarcinoma em reto inferior atingindo gordura
perirretal, com invasfo de 26 dos 27 linfonodos isolados e
limites cirdrgicos livres.

Fig. 2 - Area de adenocarcinoma mucinoso (seta) em pélipo hamartomatoso
(Peutz-Jeghers) do intestino grosso.

Fig. 3 - Area de adenocarcinoma moderadamente diferenciado (seta) em
pdlipo hamartomatoso (Peutz-Jeghers) do intestino delgado.

DISCUSSAO

Apesar de ndo ser considerada uma condigfo pré-malig-
na, como a polipose adenomatosa familiar, tem sido sugerida
uma relagdo entre a sindrome e tumores malignos e benig-

183



Rev bras Colo-Proct
Outubro/Dezembro, 1995

nos do trato gastrointestinal. Estes pacientes também
estdo predispostos a tumores fora do trato gastrointestinal,
como ovdrio (12%), pancreas (100x mais freqiientes que
populagdo), testiculo, pulmio, mama e vias biliares® .
A malignizagdo de um pdlipo hamartomatoso ocorre em 2-
3% dos casos®, mas de uma',maneira geral, 50% dos pa-
cientes com Sindrome de Peutz-Jeghers terdo algum tipo
de lesdo maligna®.

No presente caso foi encontrada degeneragdo maligna de
podlipo hamartomatoso do reto em dois segmentos de intesti-
no delgado, ndo sendo possivel excluir a presenca de outros
locais de degenerag@o no trato gastrointestinal devido a gran-
de quantidade de pélipos. Neoplasias fora do trato gastroin-
testinal foram afastadas pela investigagido com exames com-
plementares (tomografia computadorizada de abdémen, Rx
de térax, Rx de mandibula e calota craniana, exame fisico e
laparotomia). O tratamento dos pacientes com sindrome de
Peutz-Jeghers € dirigido para as complica¢des que venham a
ocorrer, tais como quadros de oclusdo intestinal, sangramento
de neoplasia, ndo sendo indicados procedimentos muito
agressivos dada a extensdo da doenga, sendo normalmente
realizadas ressecgdes endoscépicas de pélipos, enterectomias
segimentares ou ressecgio de neoplasias®.

184

Sindrome de Peutz-Jeghers com malignizagdo - Relato de caso -
Afonso C.M. Mallmann e cols. N24

Vol. 15

MALLMANN ACM, DINIZ FFD, CARVALHO LP, BAL-
BINOT GL, ROLIM JHH & MATTOS TC - The Peutz-Jeghers
syndrome with malignization - Report of a case.

SUMMARY: The Peutz-Jeghers syndrome is a inherited autos-
somic dominant disease caracterized by the presence of multiple
hamartomatous polips for all gastrointestinal tract. The polips
are predominant in the small bowel and melanic mucocutaneous
spots are essencial conditions for the diagnose. The authors
present a patient with Peutz-Jeghers syndrome and a modera-
tely diferentiated adenocarcinoma in small bowel polips and a
mucinous adenocarcinoma in the lower third of the rectum.
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