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Resumo: A Sindrome de Peutz-Jegherz (SPJ) é uma condi¢do clinica rara, autossdmica dominante, com
prevaléncia de até 1/300.000 nascidos vivos, associada a mutagdes no gene STK11 de supressao
tumoral. Caracteriza-se por multiplos pélipos hamartomatosos no trato gastrointestina (TGlI),
maculas pigmentadas mucocuténeas e risco aumentado de cancer, necessitando de
acompanhamento multidisciplinar para melhores desfechos. Paciente feminina, previamente
higida, 15 anos, procurou atendimento devido quadro de dor abdominal em quadrante inferior
direito (QID), associada a nausea e vomito. Paciente com historico prévio de intussuscepcao
ileocecal corrigida por VLP dois meses anteriores a internagdo atual. Ao exame fisico, o abdome
mostrava-se depressivel, com massa palpavel em QID e doloroso a palpacéo profunda na regido
correspondente. Realizou-se TC de abdome, a qual apresentou imagem sugestiva de invaginagdo
na regido ileocdlica, de aspecto em anéis concéntricos, sugestiva de recidiva de intussuscepcao.
Optou-se por laparotomia exploradora, a qual evidenciou intussuscepcao ileo-ileal, iniciadaa 110
cm da vélvula ileocecal, corrigida com reducdo da invaginagdo, sem sofrimento de algas. Na
revisdo intestinal, visualizou-se trés lesbes palpaveis em intestino delgado, aparentemente
polipoides intraluminais. Realizou-se enterectomia segmentar do local da intussuscepcao,
englobando duas lesbes palpadas localmente, e enterocanastomose término-terminal manual.
Paciente evoluiu de forma satisfatéria, e recebeu alta com 5 dias de pds-operatorio. Optou-se por
seguimento ambulatorial, com discussao do caso apds avaliagdo anatomopatol dgica e diagnostico
de pdlipos hamartomatosos. Além disso, ao exame fisico compl eto, notou-se presenca de maculas
pigmentadas em |abios, compativeis com a suspeita clinica da sindrome. A SPJ € uma patologia
rara, € a sua etiologia ndo estd bem descrita. Os critérios clinicos para o diagnostico definitivo
incluem a presenca de um hamartoma associado a dois dos trés sinais. pigmentacéo mucocutanea,
polipose intestinal ou histérico familiar de SPJ. Embora benignos, os polipos podem causar
complicagdes como obstrucdo intestinal, prolapso retal, intussuscepcdo e sangramento
gastrointestinal grave. Os pacientes devem ser acompanhados ao longo de toda a vida, com
rastreamento intestinal e extraintestinal, considerando-se o ato risco de diversas neoplasias
malignas. Conclusdo: O presente relato ilustra a relevancia da suspeicdo dessa hipotese
diagndstica em quadros de intussuscepcao nesta faixa etaria, pois a precoce identificagdo € capaz
de evitar desfechos desfavoraveis e demais complicacdes. Como ndo ha diretrizes definitivas para
o0 tratamento, cada caso requer seguimento individualizado.
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