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RESUMEN

Introduccion: El sindrome de Peutz-Jeghers es una enfermedad de causa hereditaria. Se
caracteriza por el desarrollo de pdlipos gastrointestinales e hiperpigmentacion
mucocutaneas peculiares.

Objetivo: Describir algunas caracteristicas clinicas y epidemioldgicas de los pacientes con
sindrome de Peutz-Jeghers tratados en el Instituto de Gastroenterologia de Cuba.

Meétodos: Se realizdé un estudio observacional descriptivo de serie de casos, donde se
incluyeron 7 nifios y 2 adultos que fueron tratados en el Instituto de Gastroenterologia con
diagnéstico de sindrome de Peutz-Jeghers, entre enero de 2000 a junio de 2019. La
informacion se obtuvo a partir de los datos contenidos en las historias clinicas de pacientes
ambulatorios y hospitalizados, asi como del sistema automatizado para el registro de

procedimientos en Gastroenterologia ProGastro. Los datos fueron procesados de forma
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manual y se resumieron en frecuencias absolutas. Los resultados se presentan en tablas,
gréficos y figuras.

Resultados: Se encontraron nueve pacientes con sindrome de Peutz-Jeghers. EI mayor
nimero se diagnosticd antes de los 10 afios de edad durante la pesquisa de familiares o por
complicaciones de la enfermedad. Las localizaciones mas frecuentes de los polipos fueron
en el duodeno y colon. Una paciente fallecio por cancer de cuello uterino.

Conclusiones: Es una enfermedad poco frecuente, pero con alto grado de mortalidad. Los
pacientes que fueron diagnosticados en edades mas tempranas desarrollaron mas

complicaciones que los que se identificaron mediante las pesquisas a familiares.

Palabras clave: poliposis; sindrome de Peutz-Jeghers; invaginacién; manchas melanicas;

manchas hiperpigmentadas.

ABSTRACT

Introduction: Peutz-Jeghers syndrome is a disease of hereditary cause. It is characterized
by the development of gastrointestinal polyps and peculiar mucocutaneous
hyperpigmentation.

Objective: To describe some clinical and epidemiological characteristics of patients with
Peutz-Jeghers syndrome treated at the Gastroenterology Institute of Cuba.

Methods: A descriptive observational case series study was conducted, with seven children
and two adults with a diagnosis of Peutz-Jeghers syndrome and who were treated at the
Institute of Gastroenterology from January 2000 to June 2019. These outpatients and
hospitalized patients information was obtained from the data contained in the clinical
records, as well as from the automated system for the registration of procedures in
ProGastro Gastroenterology. The data was processed manually and summarized in absolute
frequencies. The results are presented in tables, graphs and figures.

Results: Nine patients with Peutz-Jeghers syndrome were found. The highest number of
patients was diagnosed before the age of 10 during family research or due to complications
of the disease. The most frequent locations of polyps were the duodenum and colon. One

patient died from cervical cancer.
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Conclusions: It is a rare disease, but with a high degree of mortality. Patients who were
diagnosed at earlier ages developed more complications than those who were identified

through family inquiries.

Keywords: polyposis; Peutz-Jeghers syndrome; invagination; melanic or hyperpigmented

spots.

Recibido: 16/7/2019
Aceptado: 9/9/2019

Introduccion

El sindrome de Peutz-Jeghers (SPJ) es una entidad hereditaria autosémica dominante de
presentacion inusual. El doctor Connor en 1895 en la Sociedad Cientifica de Londres lo
describié en dos hermanas que padecian sindrome anémico y presentaban pigmentaciones
en los labios y en la boca. Més tarde fue redescubierto por Johannes Peutz en 1921 y
Harold Joseph Jeghers en 1949. Finalmente, en 1954, el doctor Bruwer de la Mayo Clinic

acufié el término sindrome de Peutz-Jeghers con el cual se reconoce hoy la entidad.

La enfermedad se caracteriza por la asociacion de hiperpigmentacion mucocutanea y
poliposis hamartomatosa gastrointestinal.*2% Las variantes serina/treonina kinasa 11
(STK11), un gen supresor de tumores, ubicado en el cromosoma 19, predisponen al SPJ. La
STK11 actia como un regulador negativo (inhibidor) en varias vias metabdlicas, y su
alteracion conduce a la subsecuente disminucién en la inhibicion del crecimiento y
desarrollo celular, cuyo resultado es un crecimiento incontrolado de las células y la
aparicion de polipos intestinales y tumores.?% La enfermedad tiene una amplia
heterogeneidad genética y penetrancia variable e incompleta.5® La incidencia de este
trastorno se estima en 1 por 200 000 nacidos vivos y no existen diferencias significativas en
la edad de aparicion.(#9 En Cuba hasta donde conocemos no existen datos de prevalencia

de la enfermedad.

() IR

Esta obra esta bajo una licencla https://creativecommons.ora/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES



Archivos Cubanos de Gastroenterologia. 2020;1(1):e18

Histologicamente los polipos del SPJ son de tipo hamartomatoso, pero con una morfologia
caracterizada por el crecimiento exagerado y desordenado de células nativas de cada 6rgano
del que provienen; sus caracteristicas consisten en el crecimiento desorganizado de tipo
“arboriforme” del musculo liso (muscular de la mucosa) que perforan la lamina propia, y
dilatacion glandular dentro de la submucosa o muscular propia, conocidos como pélipos
Peutz-Jeghers (PJ).() En una persona sin antecedentes familiares, el diagnostico de SPJ

puede ser hecho cuando se cumpla alguno de los criterios siguientes:(7®

1. Dos 0 mas pdlipos Peutz-Jeghers confirmados histolégicamente.

2. Cualquier nimero de polipos Peutz-Jeghers detectados en un individuo que tiene
antecedente familiar de SPJ en parientes cercanos.

3. Pigmentacion mucocutanea caracteristica en un individuo que tiene un antecedente
familiar de SPJ en parientes cercanos.

4. Cualquier nimero de pdlipos de Peutz-Jeghers en una persona que también tenga

pigmentacion mucocutanea caracteristica.

Solo en la mitad de los casos se documentan antecedentes familiares.(”) Los polipos se
desarrollan en la primera década de la vida y en muchos pacientes los sintomas aparecen
entre los 10 y 30 afios de edad.® Estos pueden provocar intususcepcion del intestino
delgado en el 68 % de los nifios menores de 18 afios,®% y pueden requerir una laparotomia
de urgencia con pérdida potencial del intestino. Se ha descrito ademas que pueden conducir
a sangrado, anemia y un incremento en la susceptibilidad para desarrollar diferentes

tumores. Estas complicaciones afectan al 93 % de los casos.(!!1?

No existe un tratamiento farmacoldgico especifico ni es Gtil la quimioprevencion contra el
SPJ. Por tanto, el unico tratamiento recomendado en estos pacientes es la vigilancia para el
diagnostico precoz de los polipos y la polipectomia cuando las lesiones tengan un tamafio
de 1,5 a2 cm o cuando, teniendo un menor tamario, sean sintomaticos o afecten a nifios con
un peso inferior a los 25 kg debido a que aumentan el riesgo de intususcepcion del intestino
delgado.(”)
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El proposito de este estudio es describir algunas caracteristicas clinicas y epidemioldgicas

de los pacientes con SPJ tratados en el Instituto de Gastroenterologia (IGE).

Métodos

Se realizd un estudio observacional descriptivo de serie de casos, en el que se incluyeron
nueve pacientes, siete nifios y dos adultos; que se han atendido en el IGE con diagnéstico
de SPJ, de enero de 2000 a junio de 2019.

Se exploraron variables como el sexo y la edad en el momento del diagnéstico, los
antecedentes patologicos familiares de la enfermedad, la presencia y localizacion de los
polipos tipicos de la enfermedad, de otras variantes histolégicas de polipos, y de
hiperpigmentacion mucocutineas. Ademas, se tuvo en cuenta la notificacion de

complicaciones.

Se incorporo al estudio a todo paciente que cumpliera con alguno de los criterios clinicos
siguientes: dos o mas polipos de tipo PJ confirmados histolégicamente; cualquier nimero
de pdlipos de tipo PJ en un paciente con antecedentes de SPJ en familiares de primer o
segundo grado; pigmentacion mucocutanea caracteristica en un paciente con antecedente de
SPJ en un familiar cercano; y cualquier nimero de pélipos de tipo PJ en un paciente con

pigmentacion mucocutanea caracteristica.

La informacion se obtuvo a partir de los datos contenidos en las historias clinicas de
pacientes ambulatorios y hospitalizados, asi como del sistema automatizado para el registro
de procederes en Gastroenterologia ProGastro. Los datos se procesaron de forma manual y
se resumieron en frecuencias absolutas. Los resultados se presentaron en tablas, graficos y

figuras.

La investigacion se realizd segln los preceptos establecidos en el Cédigo Internacional de
Etica Médica y los que competen a las investigaciones biomédicas en humanos. La
realizacion de la presente investigacion y sus resultados se sometieron a la consideracion
del Consejo Cientifico de la Institucion y el Comité de Etica para la Investigacion: ambos

avalaron los resultados.
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Resultados

De los nueve pacientes incluidos en el estudio, predomind el sexo masculino (seis
pacientes) con una relacion hombre-mujer de 3:1. Se diagnosticaron siete pacientes antes de
los 10 afios de edad y los dos restantes tenian entre 20 y 24 afios. Solo dos pacientes no
tenian antecedentes familiares de SPJ y se diagnosticaron antes de los 2 afios, uno de cada
sexo. El resto tenia antecedentes familiares de SPJ, cuyos padres y abuelos paternos
presentaban diagnostico de SPJ (Tabla 1).

Tabla 1 - Distribucion de los pacientes seglin edad al diagnostico, sexo y antecedentes familiares de
sindrome de SPJ. 2019

Edad APF SPJ Total | No APFSPJ | Total

Fem | Masc Fem | Masc
0-4 - - - 1 1 2
5-9 1 4 5 - - -
20-24 1 1 2 - - -
Total 2 5 7 1 1 2

Fuente: datos recogidos en la Historia clinica.

Ocho pacientes presentaban la hiperpigmentacion mucocutanea descrita en la enfermedad,
y como se observa en la figura 1 predominaron las manchas meléanicas en el labio inferior
de la boca. Durante la revision de las historias clinicas no se logré precisar en todos los
pacientes la edad en que aparecieron las méaculas, solo en dos de ellos se describié su
aparicion alrededor de los 4 afios de edad. Dos pacientes del estudio con 23 y 50 afios de

edad aun presentaban manchas en los labios de la boca.
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Localizacion de las maculas

&mbos labios de la boca
Flantas de los pies

Palmas de las manos

Labio inferior de la boca

Mumero de pacientes

Fig. 1 - Distribucion de pacientes con sindrome de Peutz-Jeghers, segun la localizacién de

hiperpigmentacion mucocutanea. n=8 pacientes.

En la primera exploracion endoscopica que se les realiz6 a los pacientes, ocho de ellos
presentaban polipos hamartomatosos en varios segmentos del tracto gastrointestinal,

aunque las ubicaciones mas frecuentes fueron en el duodeno y colon (Fig. 2).

Estdmago: S
Duodeno: 6
Yeyuno: S
Intestino delgado
fleon: 1 Colon: 6

Fig. 2 - Ubicacion de los pélipos hamartomatosos en los pacientes con sindrome de Peutz-Jeghers.

n=8 pacientes.
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En un paciente con antecedentes familiares de SPJ e hiperpigmentacién mucocutanea, no se
diagnosticaron pdlipos hamartomatosos, pero tenia mdltiples polipos hiperplasicos. Se
observo que la totalidad de los pacientes presentaban multiples pélipos hiperplasicos que
predominaron en el estomago, y dos de los pacientes tenian p6lipos adenomatosos en el

colon (uno de ellos con displasia de alto grado que requirié tratamiento quirdrgico).

Hubo complicaciones en cinco pacientes (Tabla 2). La invaginacion intestinal se registré en
tres pacientes, dos de ellos antes de los 4 afios de edad y antes de realizarse el diagnostico
de la enfermedad. Uno de los pacientes present6 varios eventos de sangrado digestivo bajo
y fue intervenido en mas de dos ocasiones debido a los pélipos en el intestino delgado antes
de los 2 afios de edad. Un paciente adulto tuvo hemorragia digestiva pospolipectomia. Los
tumores extraintestinales solo afectaron a un paciente que fallecio por cancer cervicouterino

con menos de 50 afos de edad.

Tabla 2 - Complicaciones por grupos de edad (afios) en pacientes con sindrome de Peutz-Jeghers.
2019

Grupo de edad (afios)
Complicaciones Total
0-4 | 59 | 10-25 | 26-50

Invaginacion 2 1 - - 3
Hemorragia 1 - - 1 2
Cancer cérvicouterino - - - 1 1

Fuente: datos obtenidos de la Historia clinica.

Discusion
El sindrome PJS es una poliposis hereditaria autosdmica dominante. Las caracteristicas
clinicas comprenden pdlipos hamartomatosos, pigmentacion mucocutdnea y una mayor
predisposicion a desarrollar malignidad.®>!3) Los pdlipos aparecen en la primera década de

la vida y muchos pacientes presentan sus primeros sintomas entre los 10 y 30 afios de
edad.®®

En el IGE durante el periodo de estudio solo existe documentada la atencion de nueve

pacientes, cinco de ellos pertenecen a una misma familia, en la cual uno de sus miembros
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fallecid por cancer; siete pacientes fueron diagnosticados antes de los 10 afios, dos de ellos
en el curso de complicaciones como el sangrado digestivo bajo e invaginacion intestinal. El
resto de los pacientes se encontraba asintomatico al momento del diagnostico, el cual se
realiz6 mediante la pesquisa a través de la endoscopia, pues se trataba de los mismos
familiares cercanos de pacientes con diagnostico establecido de SPJ, con manifestaciones
mucocutaneas caracteristicas. En Holguin en el afio 2015 se public6 se public6 una
presentacion de caso en la que se reportd una familia con cinco miembros afectados.?
Zhao H-M y otros en su estudio encontraron 18 pacientes y la presentacion inicial en los
nifios afectados fue de 1,6 a 14,2 afios de edad y describid la presencia de anemia en ocho
pacientes, mientras que seis se diagnosticaron por el cribado en virtud de los antecedentes

familiares.©®

Predominé el sexo masculino, con una relacién hombre-mujer de 3:1. Rodriguez Lagos y
otros notificaron que el 60 % de los pacientes estudiados por ellos eran hombres, con una
relacion hombre-mujer 1,5:1, lo que es similar a lo hallado en el presente estudio. En
cambio, autores como Al-Azzawai y Holzwanger informaron que predomind el sexo

femenino.®¥

Las manifestaciones clinicas abarcan lesiones mucocutaneas hiperpigmentas en el 85-99 %
de los pacientes.® ” Los polipos generalmente tienen una localizacion gastrointestinal, son
de tipo hamartomatosos y los responsables de los sintomas y las complicaciones, entre las
que se destacan el dolor abdominal, los sangrados gastrointestinales, la anemia secundaria,
prolapsos y ulceraciones de algun pdlipo, obstruccion e invaginacion intestinal. Estas dos
ultimas en la mayoria de las ocasiones requieren intervenciones quirdrgicas de urgencia y
resecciones intestinales por isquemia. Por lo tanto, los pélipos son la causa de gran parte de
la morbilidad clinica en el curso del SPJ.®8!% Se ha notificado, ademas, que estos

pacientes tienen un riesgo elevado de padecer cancer gastrointestinal y extradigestivo.®81)

Las lesiones mucocutaneas varian en su forma de presentacion; pueden estar presentes
desde el nacimiento o aparecer en la infancia, y desaparecer en la pubertad. Se localizan
con mayor frecuencia en la mucosa bucal (66-83 %), ya sea en el paladar o en las encias, en
los labios y la zona peribucal (94-96 %), alrededor de los ojos y la nariz (36 %), con la
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particularidad que a nivel periocular la pigmentacion se observa en los parpados y sus

bordes y a veces en la conjuntiva.®”

Ocho de los pacientes atendidos en el IGE tuvieron manifestaciones mucocutaneas
hiperpigmentadas, seis de ellos en el labio inferior de la boca, lo que se corresponde con lo
reportado por Shen N, quien observé las maculas con mayor frecuencia en esa
localizacion.®® El fenotipo en SPJ puede ser muy variable. La pigmentacién mucocutanea

aparece tipicamente en la infancia y puede desaparecer después de la pubertad.

En un solo individuo con hiperpigmentacion mucocutanea caracteristica, cuando existen
antecedentes familiares se puede hacer un diagnostico clinico de SPJ, pero esto no se puede
realizar sobre la base de maculas hiperpigmentadas en los labios en ausencia de una historia
familiar y sin documentacion de polipos tipo PJ.(0 Si la pigmentacion es altamente
sugestiva, pero no hay antecedentes familiares, se deben realizar pruebas genéticas de
diagnostico alrededor de los 3 afios, e incluso antes si la clinica del paciente es sugestiva de
la enfermedad. No obstante, siempre se debe considerar que la interpretacion de un
resultado genético negativo para las variantes del gen STK11 no excluye el SPJ, por lo que
en ausencia de un diagnostico clinico, es dificil el diagndstico de SPJ.(") El hallazgo de una
variante genética patologica definitiva establecera un diagnostico genético, incluso en
ausencia de un diagnostico clinico. Si se encuentra una variante genética de significado
desconocido, nuevamente se crea una gran dificultad para establecer el seguimiento clinico
del paciente, al no poderse establecer ni refutar el diagnostico de SPJ, por lo que, a los
pacientes que se presentan con lesiones pigmentadas mucocutaneas altamente sugestivas de
la enfermedad, se les debe realizar estudios endoscopicos e imagenoldgicos del tracto
gastrointestinal y pruebas genéticas de diagndstico en paralelo. En los pacientes estudiados
no fue posible realizar el estudio genético.

La vigilancia gastrointestinal se debe realizar mediante endoscopia digestiva superior,
colonoscopia y videoendoscopia por capsulas (VEC) o enterografia por resonancia
magnética.(’? Se debe comenzar a mas tardar a los 8afios de edad en un individuo
asintomatico con SPJ, 0 antes si presenta sintomas. Estas investigaciones por lo general
deben repetirse cada 3 afios debido al riesgo de intususcepcion del intestino delgado. Esta

edad se ha seleccionado teniendo en cuenta el riesgo historico de intususcepcion y para
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limitar las investigaciones invasivas que puedan ser innecesarias en la mayoria de los nifios

pequefios en riesgo.”

Los polipos se hallan en todo el tracto gastrointestinal, pero por lo general en el intestino
delgado (60-90 % de las veces). En orden de frecuencia se encuentran en el yeyuno, el ileon
y el duodeno, seguidos por el colon (50-63 %), estomago (49 %) y recto (32 %); ademas,
pueden aparecer en otras localizaciones anatomicas como la vesicula biliar, los bronquios,
la vejiga y el uréter.” A seis de los pacientes del IGE se le hallaron pdlipos
hamartomatosos en el duodeno y colon. Al-Azzawai y Holzwanger informaron en su estudio

que el 88 % de los pacientes tuvo pdlipos en el intestino delgado.*®

Las caracteristicas morfologicas de los pdélipos gastrointestinales en los sindromes de
poliposis hamartomatosa (poliposis juvenil y los sindromes relacionados con la poliposis
juvenil como el sindrome de Cowden y el sindrome de Bannayan-Ruvalcaba-Riley) estan
poco definidas.*? Shaco-Levy y Jasperson realizaron una caracterizacion de los pdlipos
hamartomatosos y los PJ; estos ultimos los describio histolégicamente con lamina propia
edematosa y fibrotica inflamada y glandulas quisticas dilatadas llenas de mucina a menudo
espesa.9 E| crecimiento es muy llamativo en los p6lipos del intestino delgado y menos en
los polipos gastricos y de colon. Los polipos del intestino delgado y colon tienden a
peduncularse, mientras que los pélipos del estomago son sésiles.® A ocho de los pacientes
se les diagnosticaron pdlipos hamartomatosos y, durante la pesquisa de familiares, a un
paciente que presentaba méaculas caracteristicas solo tenia polipos hiperplasicos al momento
del diagndstico. Los polipos gastricos encontrados en los pacientes estudiados eran sésiles.
También en el estudio publicado por Rodriguez Lago y otros, se encontraron pacientes que
solo presentaban polipos hiperplasicos, pero que cumplian con los criterios para SPJ.®
Shaco-Levy notifico que los p6lipos encontrados en pacientes con SPJ eran tipicamente de

origen del intestino delgado o grueso, a menudo exofiticos y raramente erosionados.?

El SPJ conduce a complicaciones como hemorragias, anemia, invaginacion intestinal, y el
riesgo de desarrollar un carcinoma gastrointestinal es 15 veces mayor en comparacion con
la poblacion general. La gran mayoria de los tumores aparece a partir de adenomas
coexistentes y no de los propios hamartomas.*® Tres de los pacientes estudiados

presentaron como complicacion una invaginacion intestinal, lo que coincide con el estudio
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de Al-Azzawai y Holzwanger, quienes informaron que en el 33 % de los casos se presento
una invaginacion intestinal u obstruccion del intestino delgado y todos tenian pdlipos

yeyunales.®®)

Existe una relacion directa entre el tamafio del pdélipo, la ubicacion y el riesgo de
complicacion. Los poélipos de al menos 20 mm de tamafio, principalmente en el yeyuno,
tienen una alta tasa de complicaciones.®*> En los pacientes sin antecedentes familiares, la
intususcepcion es con frecuencia la primera manifestacién reconocida del SPJ, que puede
presentarse de forma aguda caracterizada por sintomas obstructivos o mas leve, dada por
dolor abdominal recurrente. La intususcepcion por lo general se localiza en el intestino
delgado (méas del 90 % de los pacientes), predominantemente en el yeyuno. Los pacientes
con intususcepcion sintomatica deben ser remitidos con urgencia para la reduccién
quirdrgica. La reduccion radioldgica o endoscépica no ha sido eficiente en la invaginacion
intestinal sintomatica con obstruccion intestinal de un poélipo PJ. En la laparotomia, los
pacientes deberia realizarseles idealmente una enteroscopia intraoperatoria para detectar y
extirpar otros pdlipos tipo PJ del intestino delgado.” Se debe realizar una polipectomia
electiva para prevenir complicaciones como la intususcepcion en polipos del intestino
delgado de mas de 1,5 a 2 cm de tamafio (o menor, si es sintomatico), tal vez con menor
tamafio en los nifios con menos de 25 kg de peso por el riesgo de intususcepcion. Los
polipos tipo PJ no sufren cambios malignos en la nifiez, por lo que la polipectomia como
profilaxis del cancer no es necesaria. Tampoco se deben extirpar los polipos pequefios, por
ejemplo, de 3 a5 mm; en este caso, se ofrece seguimiento cada 3 afios, y se individualiza su

vigilancia en dependencia de las manifestaciones clinicas.

La polipectomia endoscdpica en el SPJ requiere experiencia y solo debe ser realizada por
expertos. En el caso de los polipos grandes, la evaluacion debe ser individualizada, ya que
el riesgo de perforacion por polipectomia en el SPJ puede ser mas alto que en otros tipos
polipos. Por ello se debe considerar el empleo de técnicas especiales para disminuir el
riesgo de perforacion y sangrado, incluyendo el levantamiento de la mucosa, la colocacion

de clips pospolipectomia, etc.(”)

Este sindrome se asocia con mayores tasas de malignidad, particularmente gastrointestinal,

asi como con un aumento en la frecuencia de neoplasia ginecoldgica, testicular y papilar
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tiroidea. Se cree que las variantes de truncamiento en el gen STK11 predisponen a un
fenotipo més grave. La gravedad del fenotipo se basa en el inicio temprano de los sintomas
y las complicaciones secundarias a la presencia de pélipos, como la intususcepcion o la
neoplasia maligna de inicio mas temprano.Y) Los pacientes de esta investigacion que se
diagnosticaron en edades tempranas presentaron igual comportamiento al que se notifica en
la bibliografia: uno de ellos ha presentado tres eventos de invaginacién intestinal y ha
necesitado varias secciones de polipectomia de pdélipos de alrededor de 30 mm; otro
paciente tenia multiples pélipos de gran tamafio en el estbmago, duodeno y colon, donde

ademas se hallaron polipos adenomatosos con displasia de alto grado.

Recientemente, se ha documentado la asociacion del SPJ con cancer mamario, pancreas,
cervicouterino incluyendo adenoma maligno de cuello de Utero y tumores ovaricos
benignos conocidos como tumores “sexcord”. También se han hallado tumores testiculares
de las células de Sertoli; % 1°20) otras localizaciones como el pulmon, la vesicula biliar y el
arbol biliar son menos frecuentes.®® |os sitios mas comunes son el colon y el pancreas y
los sitios extraintestinales mas comunes de tumores son las mamas.*® En los pacientes
estudiados solo se document6 un caso con cancer de cuello uterino. Rodriguez Lagos y
otros hallaron un 40 % de los pacientes con cancer entre 13 y 67 afios y los tumores mas
frecuentes fueron el de mamas y pancreas.® Una de las caracteristicas méas notables es el
rapido aumento del riesgo de cancer a partir de la edad de 50 afios en los pacientes con
diagndstico de SPJ.("

Conclusiones

Es una enfermedad poco frecuente, pero con alto grado de mortalidad. Los pacientes que
fueron diagnosticados en edades mas tempranas desarrollaron mas complicaciones que

quienes se diagnosticaron a través de la pesquisa a familiares.
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