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v El dolor abdominal, es uno de los motivos de consulta mas frecuentes en pediatria.

v’ La invaginacidn intestinal es una causa frecuente de obstruccion y dolor abdominal, mayoritariamente idiopatica,
gue afecta a menores de 2 anos. En el 2-8% de los casos, existen factores anatomicos causales, algunas caracteristicas

clinicas deben hacernos sospecharlos.

Caso clinico

v Nifio de 7 afos acude a urgencias por dolor abdominal, intermitente de predominio periumbilical de 3 semanas de
evolucidon con empeoramiento reciente. Asocia nauseas sin vomitos ni diarrea. Afebril.

v A la exploracion, presenta abdomen doloroso en zona periumbilical derecha palpandose masa y destacan efélides
en labio y mucosa labial inferior. Se solicita ecografia abdominal identificando invaginacion intestinal ileocolica.

v’ Se interviene de forma urgente encontrando tumoracion endoluminal en angulo de Treitz que se reseca,
objetivandose en estudio anatomopatologico, polipos caracteristicos del sindrome de Peutz-Jeghers (SPJ).

v Ante estos hallazgos, se solicita estudio genético dirigido.

Conclusiones

v’ Lainvaginacion intestinal es una urgencia médica. La localizacidon o edad atipica debe hacernos sospechar causas
locales.

v' EI SPJ, es un trastorno caracterizado por la presencia de pdlipos principalmente gastrointestinales y, en menor
frecuencia, extradigestivos, asi como lesiones hiperpigmentadas cutaneo-mucosas.

v’ Tiene herencia autosdmica dominante originada por la mutacién en el gen supresor de tumores SKT11/LBK1.

v’ Las lesiones hiperpigmentadas (95% de los pacientes), sobre todo a nivel perioral y bucal, suelen aparecer en la
infancia y desaparecer en edad adulta. Son muy tipicas de este sindrome, aunque no patognomonicas.

v’ La anatomia patoldgica de los pdlipos es caracteristica, con un componente epitelial elongado, dilatacion de las
glandulas quisticas y arborizacién del musculo liso. Pueden ser asintomaticos. Cuando presentan clinica, lo mas
frecuente es en forma de invaginacion intestinal o rectorragia.

v’ Criterios diagndsticos: dos o mas polipos de caracteristicas tipicas; historia familiar y pdlipos tipicos; pigmentacion
mucocutanea y antecedentes familiares o hiperpigmentacion mucocutanea y polipos caracteristicos. El estudio
genético predictivo se realizara en ninos a partir de 3 anos de edad con antecedentes familiares.

v’ Seguimiento endoscoépico a partir de los 8 afios en asintomaticos o antes si sintomas y repetir control segun el
numero de polipos. Si pélipos >15 mm, se aconseja polipectomia.

v’ Existe mayor riesgo de tumores malignos en adultos (mama, pancreas, colorrectal); en pediatria es raro aunque
pueden presentar tumores de cordones sexuales.




