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           Abstract:  
Le syndrome de Peutz Jehgers (SPJ) est une maladie rare d’origine génétique autosomique dominante. Il 

s’agit d’un syndrome associant une pigmentation cutanéo-muqueuse, des polypes hamartomateux de 

l’intestin grêle ; Ces derniers provoquent des douleurs abdominales intermittentes et surtout une occlusion 

par invagination. L’imagerie permet le diagnostic d’invagination sur ses polypes et l’examen histologique 

établit le diagnostic du SPJ. Nous rapportons un cas rare d’une invagination intestinale sur des polypes 

hamartomateux, chez une patiente de 26 ans, qui consulte pour des douleurs abdominales aigues. La 

tomodensitométrie objective une invagination de l’intestin grêle. Un abord laparoscopique a permis la 

résection de polypes de l’intestin grêle et aussi d’éviter une laparotomie chez cette population qui nécessite 

plusieurs interventions chirurgicales. L’examen histologique a établi le diagnostic du SPJ. Ce cas illustre la 

valeur du diagnostic précoce de la maladie et de l’abord coelioscopique. 
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Introduction 

Le syndrome de Peutz Jeghers (SPJ) est une 

maladie autosomique dominante rare marqué par 

des polypes hamartomateux associés à une 

pigmentation de la peau et des muqueuses à noter 

que ces polypes digestifs se manifestent par des 

douleurs abdominales intermittentes sur des 

subocclusions intestinales qui peut évoluent a des 

occlusions intestinales par invagination [1]. Le 

diagnostic exact de l’invagination par ses polypes 

est posé par l’imagerie diagnostique et celui du 

SPJ par l’examen anatomopathologique. Nous 

rapportons un cas rare d’invagination intestinales 

aigue révélatrices d’un SPJ. 

Observation : 

Une femme âgée de 26 ans présentait depuis trois 

ans des douleurs abdominales intermittentes 

aggravées deux jours avant son admission par 

l’installation d’un syndrome occlusif. Un scanner 

abdominal (figures 1 et 2) a montré une 

invagination intestinale aigüe d’où son admission 

au bloc avec abord laparoscopique (figure 4) ; 

nous avons desinvaginer l’intestin grêle et réaliser 

une polypectomie à travers une entérotomie 

(figure 5) ; les suites post opératoires ont été 

simple et l’examen histologique est revenu en 

faveur d’un SPJ (figure 3). 
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Figure 1 et 2 : coupe transversale d'une TDM abdomino-pelvienne objectivant une invagination 

intestinale grêlo-grêlique. La première image montre le boudin d’invagination (flèche bleu) et la 

deuxième image montre le polype au sein de l’invagination (étoile bleu) 

Discussion : 

Le syndrome de Peutz-Jeghers est une maladie 

rare associant une lentiginose cutanéomuqueuse et 

une polypose digestive dont le sex-ratio est de un. 

La transmission de cette pathologie héréditaire est 

autosomique dominante avec un gène 

oncosupresseur récemment identifié, nommé 

serinethréonine-kinase11 (STK11) [1]. 

Les polypes digestifs sont des hamartomes situés 

au niveau du jéjuno-iléon (90 % des cas), du côlon 

(9 %) ou de l’estomac (24 %). 16 % des polypes 

comportent un contingent adénomateux souvent 

au niveau duodénal ou jéjunal. Il n’y a pas de 

relation entre la taille des polypes et le caractère 

néoplasique [2]. 

Ces polypes intestinaux peuvent engendrer 

diverses complications : occlusion par 

invagination intestinale (43 %) [3,4], douleurs 

abdominales (23 %), hémorragie (14 %), 

prolapsus d’un polype par le rectum (7 %), ou 

dégénérescence (3 à 6 %) [5,6]. 

La transformation néoplasique n’est donc pas rare 

et suit souvent la séquence hamartome-adénome-

carcinome [7-9]. 

 

 
Figure 3 : Image histologique au moyen grossissement (x20) montrant des structures glandulaires 

tapissées par cellules pseudostratifiées, avec un aspect allongé des noyaux et une conservation de la 

mucosécrétion 

L’âge moyen du diagnostic de cancer est de 40 

ans (42,9 ans 10,2). Dans une étude, sur un 

suivi médian de 20 ans, 53 % des patients 

développaient un cancer, essentiellement digestif, 

surtout au niveau du côlon (39 %) et du pancréas 

(36 %), mais aussi de l’estomac (29 %), l’intestin 
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(13 %) et l’œsophage (0,5 %) ou gynécologique : 

sein (54 %) [10] et utérus (9 %) [11,12]. 

D’autre part, il existe un risque accru de cancer de 

la thyroïde [13], du testicule (tumeur des cellules 

de Sertoli) [14] et de tumeurs bénignes ou 

malignes de l’ovaire [11-15]. 

De rares cas de cancer de la vésicule biliaire [16] 

et de polypes nasaux ont été décrits en association 

avec cette pathologie [17]. 

Le traitement de l’invagination intestinale aigüe 

dans ce syndrome est toujours chirurgical. La 

polypectomie endoscopique, permet d’éviter un 

syndrome de l’intestin court sur des résections 

intestinales multiples ou étendues [18]. La 

résection de polypes hamartomateux de l’intestin 

grêle lors d’une entéroscopie à double ballon, 

semble être la technique de choix. 

 

La laparoscopie à montrer un intérêt, dans notre 

cas, en permettant d’éviter une laparotomie a cette 

jeune patiente et pourrait ainsi jouer un rôle 

intéressant dans la prise en charge du syndrome de 

Peutz-Jeghers, notamment en cas d’invagination 

[19].  

L’évolution du SPJ est marquée par l’apparition 

de cancers (93 % entre 15 et 65 ans) et 50 % des 

malades meurent d’un cancer avan t l’âge de 57 

ans d’où l’importance de la surveillance chez ces 

patients [20].

 

 
Figure 4 : Image per-opératoire par laparoscopie objectivant le boudin d’invagination 

 
Figure 5 : image post opératoire du polype réséqué 

 

Conclusion : 

La laparoscopie constitue une approche 

prometteuse pour la prise en charge de 

l'invagination dans le cadre du syndrome de 

Peutz-Jeghers. Elle représente une alternative 

intéressante dans le traitement de l'invagination 

proximale de l'intestin grêle permettant d'éviter 
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une laparotomie et de réduire ainsi les 

complications postopératoires souvent liées à des 

réinterventions multiples chez cette population de 

patients. 
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