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RESUMO: O Objetivo do presente artigo é 
relatar o caso clínico da Síndrome de Peutz 
Jeghers (SPJ), compreender e identificar suas 
manifestações orais, destacando a importância 
de reconhecer as lesões pigmentadas e associá-
las a lesões sistêmicas, como a SPJ. 
PALAVRAS-CHAVE: Síndrome de Peutz 
Jeghers (SPJ). Lesões pigmentadas. Máculas 
melanóticas.

ORAL MANIFESTATIONS PEUTZ-
JEGHERS SYNDROME: CASE REPORT

ABSTRACT: The objective of this article is 
to report on a clinical case of Peutz Jeghers 
Syndrome (PJS), understand and identify the 
oral manifestation, highlighting the importance of 
to recognize the injuries and associate them to a 
systemic injury, as PJS. 
KEYWORDS: Peutz Jeghers Syndrome 
(PJS). Pigment disease. Melanotic 
macule.

 

1 |  INTRODUÇÃO
A síndrome de Peutz Jeghers (SPJ) é 

uma doença hereditária autossômica dominante, 
localizado no cromossomo 19p13.3, com a 
mutações no gene STK11(conhecido também 
como LKB1), sendo este um gene supressor 
de tumor, que tem grande importância no 
processo de apoptose das células (NEVILLE, 
2016, p.912). Esta Síndrome é caracterizada 
por 4 aspectos importantes, que são elas: 
pólipos gastrointestinais múltiplos do tipo 
hamartoma, pigmentação melânica muco-
cutânea, transmissão autossômica dominante, 
risco significativo de malignização em múltiplos 
órgãos (LOPES, 2004, p.446).

As manifestações clínicas da SPJ 
são caracterizadas por lesões pigmentadas 
acastanhadas e enegrecidas, pequenas e 
grandes, as manchas aparecem principalmente 
ao redor dos lábios, mucosa oral, língua, nariz, 
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regiões periorais e Peri orbitárias, nas regiões dos pés e das mãos, regiões frontotemporais 
e nas genitálias. Estas lesões pigmentadas se manifestam normalmente ao nascer ou 
nos primeiros meses de vida, afetando igualmente homens e mulheres e sem preferência 
por raça. Os surgimentos dos pólipos aparecem em qualquer parte do intestino delgado, 
particularmente no jejuno (OKIDA, 2017, p.199).

As manifestações bucais da Síndrome de Peutz Jeghers apresentam-se em forma 
de mácula melanótica oral. Aparece clinicamente como múltiplas máculas ovais ou redonda, 
bem circunscrita. Normalmente aparecem como lesão única, todavia o aparecimento de 
múltiplas máculas melanóticas, pode indicar lesões sistêmicas, como a síndrome de Peutz 
Jeghers (RODRIGO, 2014, p.39).

A prevalência da síndrome de Peutz Jeghers é de aproximadamente 1 em 8000 a 
30000 nascidos vivos, pessoas Afro Caribenha são raramente afetadas, porém ainda não 
se sabe o motivo. Afetando igualmente homens e mulheres e sem preferência por raça. 
As lesões pigmentadas se manifestam normalmente ao nascer ou nos primeiros meses de 
vida (MATOS, 2010, p.28).

O diagnóstico da SPJ varia, pois, os sinais e sintomas não se apresentam de 
forma regular nos pacientes, porém, pode ser feito através da presença de um ou mais 
pólipos hamartomatosos, relacionado a duas ou mais manifestaçãoes a seguir: Máculas 
hipercrômicas labiais, historia familiar de SPJ ou pólipos em intestino  delgado  (OKIDA, 
2017, p. 197).     

2 |  RELATO DE CASO
Paciente M.L.S, gênero feminino, 45 anos, chegou a clínica de odontologia 

CESMAC, queixando-se de múltiplas manchas na cavidade oral. No exame intraoral, 
observou-se múltiplas máculas em mucosa jugal, bilateralmente (Figuras 1 e 2), dorso da 
língua, palato, gengiva e lábio superior e inferior (Figuras 3, 4). As lesões apresentavam 
limites nítidos, superfície lisa, coloração acastanhada, formatos irregulares, consistência 
normal e indolor. Além disso, a paciente apresentava pólipos gastrointestinais, observados 
na endoscopia digestiva. Foi realizada biópsia incisional e o material enviado para o exame 
histopatológico (Figura 5). Os cortes histológicos revelaram tecido de epitélio pavimentoso 
estratificado, com presença de melanina no interior de células da camada basal, sendo 
então o diagnóstico histológico, mácula melanótica.
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Figura 1. Mucosa jugal direita.                                    Figura 2. Mucosa Jugal esquerda

Fonte: Arquivo pessoal                                                   Fonte: Arquivo pessoal

                     

Figura 3 – Gengiva e lábio superior.                      Figura 4 – Gengiva e lábio inferior 

Fonte: Arquivo pessoal.                                         Fonte: Arquivo pessoal.

Figura 5 – Biópsia incisional.

Fonte: Arquivo pessoal.

3 |  DISCUSSÃO
A síndrome de Peutz-Jeghers é uma síndrome de polipose intestinal hereditária 

incomum associada a lesões pigmentadas acastanhadas e enegrecidas periorais. A 
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Penetrância variável e heterogeneidade clínica tornam difícil determinar a frequência exata 
de PJS . PJS é uma síndrome de predisposição ao câncer (MARSCHALL, 2003, p.315).

Para pacientes com SPJ, o risco ao longo da vida de lesões mucocutâneas se 
aproxima de 100%, e o risco de pólipos no intestino delgado e no cólon é de cerca de 
50% e 25% respectivamente. Histologicamente, as lesões pigmentadas são caracterizadas 
por melanócitos por melanócitos aumentados na junção derme-epidérmica e melanina 
aumentada nas células basais. SPJ predispõe a carcinomas gastrointestinais, bem como 
câncer de pâncreas, mama, pulmão e órgãos reprodutivos (MCGARRITY TJ, 2006, p. 
2135).

Manchas Mucocutâneas 
A Síndrome de Peutz-Jeghers se caracteriza clinicamente pela associação 

de pigmentação melanótica cutâneo-mucosa, como mácula melanótica, com pólipos 
hamartomatosos encontrados no trato digestivo, principalmente no intestino delgado 
(ANDRADE,2008, p. 210).

As manifestações clínicas da SPJ são caracterizadas por lesões pigmentadas 
acastanhadas e enegrecidas, pequenas e grandes, as manchas aparecem principalmente 
ao redor dos lábios, mucosa oral, língua, nariz, regiões periorais e Peri orbitárias, nas 
regiões dos pés e das mãos, regiões frontotemporais e nas genitálias (ANDRADE, 2008, 
p.210).

As máculas melanóticas caracterizam-se por serem, planas, superfície lisa, 
geralmente ovaladas e irregulares. pigmentação melânica na pele pode não se desenvolver 
até tardiamente após o aparecimento dos pólipos. Adicionalmente, a pigmentação na pele 
pode ir desaparecendo com o avançar da idade. Portanto, deve-se realizar cuidadosa 
inspeção da mucosa bucal para que se implemente o diagnóstico clínico da SPJ (MACHADO, 
2003, p.07).

4 |  CONCLUSÃO 
A síndrome de Peutz Jeghers é uma alteração rara, como uma das principais  

manifestações na mucosa jugal, lábios e língua. Pode-se ou não ter dores abdominais 
associadas. É de fundamental importância o papel do cirurgião dentista na identificação 
da síndrome, visto que as primeiras aparições são na cavidade oral, em forma de mácula 
melanótica. Perceber essas alterações inicialmente ajuda a identificar anormalidades 
na mucosa oral, evita o diagnóstico tardio, diminuindo as chances de malignidade e 
aumentando a probabilidade de obter  sucesso no tratamento.
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