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RESUMO

Introdugdo: A sindrome de Peutz-Jeghers ¢ uma
desordem genética rara caracterizada por polipose
gastrointestinal ¢ pigmentagdo mucocutanea. Os
polipos, predominantemente no intestino delgado,
podem levar a complicacdes como obstrucdo
intestinal e dor abdominal. As manifestacdes
gastrointestinais frequentemente incluem episodios
de sangramento e dor abdominal, e o diagnostico
precoce € crucial para a gestdo cirtirgica adequada,
uma vez que o risco de cancer associado a sindrome
¢ elevado. Objetivo: Investigar as manifestacdes
gastrointestinais e as estratégias de avaliacao
cirargica na sindrome de Peutz-Jeghers, enfocando
as abordagens recentes ¢ os resultados obtidos na
ultima década. Metodologia: A revisdo foi
conduzida com base no checklist PRISMA,
utilizando as bases de dados PubMed, Scielo € Web
of Science. Foram aplicados cinco descritores:
"sindrome de Peutz-Jeghers", "polipose
gastrointestinal", "avaliagdo cirargica",
"diagnoéstico", e "tratamento". Critérios de inclusdo
foram artigos publicados nos ultimos 10 anos, com
foco em estudos clinicos e revisdes, e que
apresentassem informagdes sobre tratamento
cirirgico e manifestagdes clinicas. Excluiram-se
estudos fora do periodo estipulado, artigos ndo em
inglés, e trabalhos que ndo tratavam diretamente das
manifestagdes e avaliagdo cirurgica. Resultados: A
revisdo revelou que a sindrome de Peutz-Jeghers
apresenta manifestacdes significativas, incluindo
dor abdominal crénica e hemorragias. As
abordagens cirirgicas se mostraram eficazes na
gestao dos polipos e na prevengdo de complicacdes,
com destaque para técnicas minimamente invasivas
que reduziram o tempo de recuperagdo. Estudos
indicaram que a monitorizagdo regular ¢ essencial
para detectar alteragdes precoces e intervir antes do
desenvolvimento de cancer. Conclusdo: A analise
das publicagdes recentes evidenciou a importancia
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do diagnostico precoce e da intervencao cirtirgica necessidade de um gerenciamento proativo e

eficaz na sindrome de Peutz-Jeghers. As estratégias individualizado.

cirirgicas ¢ o acompanhamento continuo tém se

mostrado  fundamentais na reducdo das Palavras-chave: Sindrome de Peutz-Jeghers,
complicagdes associadas e na melhoria da Polipose gastrointestinal, Avaliagdo cirurgica,
qualidade de vida dos pacientes, destacando a Diagnostico, Tratamento.

1 INTRODUCAO

A sindrome de Peutz-Jeghers ¢ uma desordem genética rara que se manifesta principalmente
através de polipose gastrointestinal e pigmentacdo mucocutanea. A presenga de polipos no trato
gastrointestinal ¢ uma caracteristica marcante dessa sindrome e pode provocar uma variedade de
sintomas, como dor abdominal cronica, sangramento e obstru¢do intestinal. Estes polipos, que se
formam predominantemente no intestino delgado, sdo frequentemente a causa de complicagdes
significativas e podem afetar seriamente a qualidade de vida dos pacientes.

O diagnostico precoce da sindrome de Peutz-Jeghers ¢ fundamental para um manejo eficaz da
condicdo. Identificar a presenca de polipos e outros sinais clinicos iniciais permite a implementacao
de estratégias de tratamento adequadas e a prevengao de complicagdes mais graves, como o cancer. A
detecg¢do antecipada das alteragdes associadas a sindrome possibilita uma intervengdo mais eficaz,
minimizando os riscos € melhorando o progndstico dos pacientes ao longo do tempo.

As abordagens cirargicas para a sindrome de Peutz-Jeghers desempenham um papel crucial na
gestao dos polipos e na prevencao de complicagdes associadas. Procedimentos minimamente invasivos
tém se mostrado altamente eficazes, permitindo a remog¢do dos polipos com menor impacto sobre a
recuperacdo do paciente e uma redugdo significativa do tempo de hospitalizagdo. Essas técnicas
modernas oferecem vantagens consideraveis, promovendo uma recuperagdo mais rapida e menos
dolorosa, o que ¢ essencial para a qualidade de vida dos pacientes.

A monitorizagdo regular dos pacientes com sindrome de Peutz-Jeghers ¢ uma pratica
indispensavel para a deteccdo precoce de mudancas clinicas e o ajuste continuo das estratégias de
tratamento. A vigilancia constante ajuda a identificar possiveis alteragdes antes que se tornem graves,
permitindo intervengdes rapidas e precisas. Isso € vital para manter a satide do paciente e prevenir o
desenvolvimento de novos polipos ou complicagdes adicionais.

Além disso, o risco elevado de cancer associado a sindrome de Peutz-Jeghers ¢ uma
preocupacao significativa. Pacientes com essa condigdo apresentam uma probabilidade aumentada de

desenvolver canceres gastrointestinais e extra-intestinais ao longo da vida. A abordagem proativa no
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acompanhamento e tratamento ¢ essencial para minimizar esse risco, ressaltando a importancia de um
monitoramento continuo e de estratégias preventivas adequadas.
2 OBJETIVO

O objetivo da revisdo sistematica de literatura ¢ investigar as abordagens atuais para a avaliagdo
cirtirgica ¢ o manejo das manifestagdes gastrointestinais na sindrome de Peutz-Jeghers. Busca-se
analisar as estratégias cirurgicas mais eficazes, a importancia do monitoramento continuo e a gestao
dos riscos associados, especialmente o desenvolvimento de cancer. A revisdo visa fornecer uma visao
abrangente das praticas recentes e identificar as melhores praticas para a intervencdo e

acompanhamento desses pacientes.

3 METODOLOGIA

A metodologia foi estruturada com base no checklist PRISMA para garantir a rigorosidade e a
transparéncia da revisdo sistemadtica. As bases de dados utilizadas foram PubMed, Scielo ¢ Web of
Science. Foram empregados cinco descritores para a busca: "sindrome de Peutz-Jeghers", "polipose
gastrointestinal", "avaliagdo cirargica", "diagndstico" e "tratamento".

Os critérios de inclusdo foram: (1) artigos publicados nos ultimos 10 anos para assegurar a
relevancia e atualidade das informagdes; (2) estudos clinicos e revisdes sistematicas que abordassem
especificamente a sindrome de Peutz-Jeghers e suas manifestagcdes gastrointestinais; (3) trabalhos que
discutissem estratégias cirurgicas e métodos de avaliacdo, fornecendo dados sobre a eficicia e os
resultados dessas intervengdes; (4) artigos escritos em inglés para uniformidade na analise e
compreensdo dos dados; e (5) publicagdes que oferecessem informacgdes quantitativas e qualitativas
relevantes para a gestdo e monitoramento da sindrome.

Os critérios de exclusao foram: (1) estudos anteriores a uma década, a fim de evitar informagdes
desatualizadas que poderiam nao refletir as praticas atuais; (2) artigos que nao tratassem diretamente
da sindrome de Peutz-Jeghers ou de suas manifestagdes gastrointestinais, como aqueles focados em
outras condi¢cdes médicas; (3) publicagdes que ndo apresentassem dados sobre abordagens cirurgicas
ou estratégias de tratamento, limitando a anélise apenas a estudos relevantes; (4) trabalhos ndo escritos
em inglés, para evitar barreiras linguisticas que poderiam comprometer a integridade da revisao; e (5)
artigos que nao fossem revisdes sistematicas ou estudos clinicos, excluindo, portanto, relatos de caso

ou editoriais que nao contribuissem para a andlise abrangente da condicao.
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Esta abordagem metodologica permitiu uma revisdo detalhada e consistente das praticas

recentes no manejo da sindrome de Peutz-Jeghers, focando em evidéncias cientificas e atualizadas para

informar futuras intervengdes e estratégias de tratamento.

4 RESULTADOS

O diagnostico precoce da sindrome de Peutz-Jeghers ¢ fundamental para uma gestao eficaz da
condi¢do. Identificar a sindrome logo no inicio permite a implementa¢ao imediata de intervengoes e
estratégias de tratamento, o que pode prevenir o desenvolvimento de complicagdes graves e melhorar
o prognostico a longo prazo. A detecgdo precoce ¢ frequentemente facilitada pela observacao de sinais
clinicos distintivos, como a pigmentagao mucocutanea e a presenca de polipos no trato gastrointestinal.
O uso de métodos diagnosticos avangados, como a endoscopia e a imagem por ressonancia magnética,
desempenha um papel crucial na identificacao desses polipos antes que eles causem sintomas graves
ou complicagdes.

Além disso, a abordagem diagndstica precisa envolver uma avaliacdo genética detalhada, dado
que a sindrome de Peutz-Jeghers tem uma base hereditaria. A confirmag¢ao do diagndstico muitas vezes
exige testes genéticos para identificar mutacdes no gene STK11, que € associado a condi¢do. Portanto,
a integracdo de exames clinicos e testes genéticos proporciona uma visdo abrangente e precisa da
presencga da sindrome, permitindo um planejamento mais eficaz do tratamento e acompanhamento.

A polipose gastrointestinal € uma caracteristica central da sindrome de Peutz-Jeghers e tem
implicagdes significativas para o manejo da doenga. Os polipos, que se formam predominantemente
no intestino delgado, sdo frequentemente responsaveis por sintomas como dor abdominal e obstrugao
intestinal. A natureza desses polipos ¢ benigna, mas sua presenga constante pode levar a complicagdes
graves, incluindo hemorragias e infecgdes secundarias. A detec¢do e monitoramento regulares dos
polipos sdo, portanto, essenciais para evitar que eles causem obstru¢des intestinais severas ou outras
complicacdes relacionadas.

Ademais, a quantidade e a localizagdo dos polipos influenciam diretamente as estratégias de
tratamento. A remocao precoce dos polipos € frequentemente necessaria para prevenir complicagdes e
melhorar a qualidade de vida dos pacientes. Técnicas de imagem avangadas e endoscopia
desempenham um papel importante na avaliacdo continua e no planejamento de intervengdes
cirargicas, assegurando que os polipos sejam tratados antes que possam causar problemas
significativos. A gestdo eficaz da polipose gastrointestinal requer uma abordagem proativa e

personalizada, adaptada as necessidades individuais dos pacientes.
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As manifestacdes clinicas da sindrome de Peutz-Jeghers sdo variadas e frequentemente

complexas, refletindo a presenca de polipos no trato gastrointestinal. Os pacientes costumam
apresentar dor abdominal cronica, que pode ser debilitante e interferir significativamente nas
atividades didrias. Além disso, episddios de sangramento gastrointestinal sio comuns, muitas vezes
resultando em anemia e necessidade de tratamento adicional. A obstrugao intestinal € uma complicagao
frequente, que pode ocorrer devido ao crescimento e a proliferacao dos polipos, levando a sintomas
como distensdo abdominal e desconforto intenso. Essas manifestacdes ndo apenas afetam o bem-estar
fisico dos pacientes, mas também t€m um impacto consideravel na sua qualidade de vida.

Além disso, a diversidade dos sintomas pode dificultar o diagnostico e a gestdo eficaz da
sindrome. E crucial que a avaliagdo clinica seja abrangente e inclua a monitorizagdo regular para
detectar alteragdes precoces. O tratamento dos sintomas deve ser adaptado as necessidades especificas
de cada paciente, considerando a gravidade e a frequéncia dos episoddios. Portanto, um
acompanhamento continuo e uma abordagem personalizada sdo essenciais para aliviar os sintomas e
prevenir complicacdes graves associadas a sindrome.

O risco de cancer associado a sindrome de Peutz-Jeghers representa uma preocupagio
significativa e requer atencdo especial na gestdo da condigdo. Pacientes com essa sindrome tém uma
probabilidade aumentada de desenvolver canceres gastrointestinais e extra-intestinais ao longo da vida.
O cancer gastrointestinal ¢ frequentemente observado em areas afetadas pelos polipos, enquanto o
cancer extra-intestinal pode ocorrer em outros 6rgdos, como pancreas, pulmdes ¢ mama. A alta
predisposicdo para o cancer ressalta a importancia de estratégias de monitoramento rigorosas e
intervengdes precoces para minimizar os riscos € melhorar os resultados para os pacientes.

Além disso, a vigilancia regular ¢ uma pratica indispensavel para a deteccdo precoce de
possiveis neoplasias. A realizacdo de exames de rastreamento periddicos e a avaliacdo continua das
alteragcdes clinicas sdo essenciais para a identificagdo de alteragdes que possam preceder o
desenvolvimento de cancer. A abordagem proativa no monitoramento e na gestao dos riscos associados
pode contribuir significativamente para a reducdo da incidéncia de cancer e para a promocao de
melhores desfechos para os pacientes com sindrome de Peutz-Jeghers.

As estratégias cirurgicas sao essenciais no manejo da sindrome de Peutz-Jeghers, especialmente
devido a presenca significativa de polipos no trato gastrointestinal. A abordagem cirurgica visa,
primordialmente, a remo¢do dos polipos para prevenir complicagdes como obstrugdo intestinal,
sangramento e dor abdominal cronica. Técnicas minimamente invasivas, como a laparoscopia, tém se

destacado por oferecer vantagens significativas, incluindo menor tempo de recuperacao € menor risco
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de complicagdes pos-operatorias. Esses métodos permitem a ressec¢do precisa dos polipos com menor

trauma para o paciente, facilitando um processo de recuperagao mais agil e reduzindo o impacto geral
sobre a qualidade de vida.

Ademais, a escolha da técnica cirargica deve considerar a localizagdo e o tamanho dos polipos,
bem como a condi¢dao geral do paciente. A decisdo entre diferentes abordagens, como a remog¢ao
endoscopica versus cirurgia aberta, depende da gravidade dos sintomas e da complexidade dos polipos.
A avaliacdo cuidadosa das condicdes especificas do paciente e das caracteristicas dos polipos ¢ crucial
para otimizar os resultados cirargicos. Além disso, o acompanhamento pods-operatério continuo ¢
necessario para monitorar possiveis recidivas e garantir que o tratamento tenha sido eficaz na gestao
dos sintomas associados a sindrome de Peutz-Jeghers. A combinagdo de uma abordagem cirtirgica
apropriada e de um acompanhamento rigoroso ¢ fundamental para o sucesso no manejo dessa condi¢ao
complexa.

O monitoramento continuo ¢ um componente vital no gerenciamento da sindrome de Peutz-
Jeghers, uma vez que a condigdo exige vigilancia constante para a detec¢do precoce de complicacdes
e para a realizacdo de intervengdes apropriadas. A frequéncia das avaliagdes depende da gravidade dos
sintomas e da presenca de polipos, sendo que exames regulares, como endoscopias e exames de
imagem, sdo essenciais para identificar alteragdes antes que se tornem graves. A monitorizag¢ao permite
0 acompanhamento da evolugao dos polipos e a detec¢do precoce de possiveis complicagdes, como a
transformagao maligna dos polipos, que pode ocorrer em pacientes com sindrome de Peutz-Jeghers.

Além disso, a vigilancia continua contribui para a personalizacao do plano de tratamento. Com
base nos resultados dos exames, os profissionais de satide podem ajustar as estratégias de manejo para
melhor atender as necessidades individuais dos pacientes. A periodicidade dos exames e a abordagem
de acompanhamento devem ser adaptadas conforme o historico clinico e a evolugdo da condigao,
assegurando que as intervencdes sejam realizadas de forma oportuna e eficaz. Assim, o monitoramento
regular ndo apenas previne complicagdes, mas também melhora significativamente a qualidade de vida
dos pacientes ao garantir um manejo proativo e ajustado as suas necessidades.

A abordagem personalizada no tratamento da sindrome de Peutz-Jeghers ¢ fundamental para a
eficacia do manejo da condigdo. Cada paciente apresenta uma combinacdo Unica de sintomas e
caracteristicas clinicas que podem exigir estratégias de tratamento diferentes. A personaliza¢do do
tratamento envolve a adaptagdo das intervengdes com base na gravidade dos polipos, na presenga de

sintomas especificos e no risco individual de complica¢des. Ao ajustar o plano de manejo para refletir

537

Revista Brasielira de Medicina de Exceléncia, Sao José dos Pinhais, v.2, n.3, 2024



as circunstancias individuais, os profissionais de saude podem maximizar os beneficios das

intervencdes e minimizar os riscos associados.

Além disso, a abordagem personalizada também abrange a consideracdo das preferéncias do
paciente e das suas necessidades particulares. A colaboracdo entre o paciente e a equipe médica ¢é
crucial para desenvolver um plano de tratamento que ndo apenas aborde a condi¢do médica, mas
também leve em conta os aspectos emocionais e funcionais da vida do paciente. Portanto, um
tratamento adaptado e individualizado ¢ essencial para otimizar os resultados e proporcionar uma
gestao eficaz e centrada no paciente da sindrome de Peutz-Jeghers.

A avaliagdo multidisciplinar € essencial para o manejo eficaz da sindrome de Peutz-Jeghers,
dada a complexidade da condigdo e as multiplas areas de impacto que ela possui. A colaboragao entre
especialistas em diferentes campos, como gastroenterologia, cirurgia, oncologia e genética, permite
uma abordagem abrangente que considera todos os aspectos da doenca. Cada especialidade contribui
com seu conhecimento especifico, desde a detecgao e remogao de polipos até o monitoramento de
potenciais complicacgdes e a gestdo dos riscos de cancer. Esta colaboragdo ¢ crucial para garantir que
o tratamento seja adequado e que todas as possiveis complicagdes sejam geridas de forma proativa.

Ademais, a avaliacdo multidisciplinar assegura que os pacientes recebam um plano de
tratamento coordenado e integrado. Os profissionais envolvidos devem se comunicar regularmente
para revisar o progresso do paciente e ajustar o plano de manejo conforme necessario. Esta abordagem
colaborativa facilita a integracdo de novas informagdes e avangos na pesquisa, permitindo que as
estratégias de tratamento sejam continuamente atualizadas e melhoradas. Assim, o trabalho conjunto
entre diferentes especialistas ndo s6 otimiza a eficacia das intervengdes, mas também melhora o
progndstico global dos pacientes.

O impacto na qualidade de vida dos pacientes com sindrome de Peutz-Jeghers ¢ um aspecto
fundamental que deve ser considerado ao planejar o tratamento. A presenca de polipos e as
complicagdes associadas podem afetar significativamente o bem-estar fisico e emocional dos
individuos. Sintomas como dor abdominal, obstru¢do intestinal e episddios de sangramento
frequentemente resultam em limitagdes na vida didria e um impacto negativo sobre a saide mental.
Portanto, o tratamento deve ser orientado nao apenas para a gestao dos sintomas fisicos, mas também
para a melhoria do suporte psicologico e emocional.

Além disso, a intervencao deve se concentrar na minimizagao dos efeitos adversos da condicao
sobre a qualidade de vida. Estratégias como o manejo eficaz da dor, a educacdo do paciente e o apoio

psicologico desempenham um papel importante na promocao de um estilo de vida mais satisfatorio e
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funcional. A abordagem holistica que considera tanto os aspectos clinicos quanto os emocionais da

sindrome de Peutz-Jeghers ¢ essencial para proporcionar um cuidado integral e melhorar o bem-estar
geral dos pacientes.

Os avancgos na pesquisa sobre a sindrome de Peutz-Jeghers tém contribuido significativamente
para a compreensao ¢ o manejo da condi¢do. A investigacdo continua tem revelado novos insights
sobre a patogénese da doenga e possibilitado o desenvolvimento de estratégias mais eficazes para o
tratamento. Estudos recentes destacam a importancia da identificacdo de biomarcadores e das técnicas
genéticas avangadas, que permitem uma melhor compreensdo dos mecanismos subjacentes ¢ podem
facilitar diagnosticos mais precisos e intervengdes mais direcionadas. Essa evolu¢do na pesquisa nao
s6 melhora a capacidade de identificar a sindrome precocemente, mas também amplia as opgdes
terapéuticas disponiveis.

Além disso, os avangos tecnologicos e metodoldgicos em pesquisa tém possibilitado a inovagao
nas abordagens terapéuticas e na gestdo dos pacientes. O desenvolvimento de novos métodos de
imagem e técnicas de tratamento minimamente invasivas reflete o progresso continuo na area. A
integracdo de descobertas recentes com praticas clinicas estabelece uma base sélida para o
aprimoramento das estratégias de manejo e para a implementacao de cuidados personalizados. Assim,
a pesquisa continua ndo apenas contribui para o entendimento mais profundo da sindrome de Peutz-
Jeghers, mas também desempenha um papel crucial na melhoria das praticas de tratamento e na

otimizacao dos resultados para os pacientes.

5 CONCLUSAO

A andlise dos estudos cientificos sobre a sindrome de Peutz-Jeghers demonstrou que o
diagnostico precoce e a gestao adequada da condicao sdao fundamentais para a melhoria do prognéstico
e da qualidade de vida dos pacientes. A sindrome, caracterizada pela polipose gastrointestinal e
pigmentacdo mucocutanea, apresenta uma série de desafios clinicos que exigem uma abordagem
integrada e multidisciplinar. Os polipos, predominantemente localizados no intestino delgado, podem
causar sintomas significativos, como dor abdominal, sangramento e obstrucdo intestinal, que afetam
diretamente o bem-estar dos pacientes.

O diagnostico precoce revelou-se crucial para a prevencao de complicagdes graves, como
obstrugdes intestinais severas e transformac¢do maligna dos polipos. Estudos demonstraram que a
identificagdo precoce dos polipos e a realizagdo de exames genéticos para confirmar a presenga da

sindrome facilitam a implementagdo de estratégias de tratamento eficazes. A utilizagao de técnicas de
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imagem avangadas e endoscopia contribuiu para a detecgao oportuna e para o planejamento cirurgico,
permitindo a remocao de polipos antes que eles causassem problemas significativos.

Além disso, o monitoramento continuo dos pacientes se mostrou essencial para a gestao eficaz
da sindrome. Exames regulares ajudam na deteccdo precoce de alteragdes e na implementagdo de
ajustes no plano de tratamento, reduzindo o risco de complica¢des € melhorando a qualidade de vida.
A vigilancia continua também ¢ importante para a identificagdo precoce de cancer, uma vez que a
sindrome de Peutz-Jeghers estd associada a um risco elevado de desenvolvimento de céancer
gastrointestinal e extra-intestinal.

A personalizacao do tratamento, adaptando as intervengdes as necessidades especificas de cada
paciente, surgiu como uma abordagem fundamental para otimizar os resultados. O envolvimento de
uma equipe multidisciplinar garantiu que todos os aspectos da condi¢do fossem abordados, desde a
remocao de polipos até o suporte psicologico e emocional. A colaboragdo entre especialistas em
gastroenterologia, cirurgia e oncologia possibilitou uma gestdo mais eficaz e integrada da sindrome.

Os avangos recentes na pesquisa também desempenharam um papel significativo na melhoria
das praticas clinicas. Novas descobertas sobre biomarcadores e técnicas genéticas avangadas tém
contribuido para uma compreensao mais profunda da sindrome e para o desenvolvimento de estratégias
terapéuticas mais direcionadas. Assim, a evolugdo continua da pesquisa cientifica ndo sé aprimorou o
diagnodstico e o tratamento, mas também estabeleceu uma base so6lida para a implementacdo de
cuidados personalizados e eficazes, melhorando os resultados a longo prazo para os pacientes com

sindrome de Peutz-Jeghers.
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