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Abstract 
Background:  Peutz‐Jeghers  syndrome  is  a  rare  hereditary  disorder  characterized  by 
hamartomatous  polyps  in  the  gastrointestinal  tract  and  typical  pigment  lesions.  It  is  a  rare 
cause of multiple intussusceptions. Previous studies on Peutz‐Jeghers syndrome reported only 
one  case  of multiple  intussusceptions. We  describe  a  case  of  appendiceal  and multiple  small 
intestine intussusceptions presenting as peritonitis in a patient with Peutz‐Jeghers syndrome. 

Case Presentation: A 17‐year‐old girl presented with an 8 day history of a sharp, non­radiating 
periumbilical  pain.  She  underwent  surgery  with  the  diagnosis  of  peritonitis.  Intraoperative 
findings  included  appendiceal  and  multiple  small  intestine  intussusceptions.  The  final 
pathological evaluation of the specimen confirmed the diagnosis of Peutz‐Jeghers syndrome 

Conclusion: Multiple intussusceptions may occur as the primary manifestation of Peutz‐Jeghers 
syndrome.  Because  of  its  complications,  in  view  of  the  presence  of  multiple  polyps,  early 
intervention is strongly recommended. 
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Introduction 

Peutz‐Jeghers  syndrome  (PJS)  is  an  unusual 
hamartomatous  polyposis  of  the  gastro‐
intestinal  (GI)  tract[1].  Oral  pigmentation 
around  lips may  occur  as  diffuse  lesions  and 
macules may  be  found on the  buccal mucosa. 

It  is  a  rare  syndrome  inherited  in  an 
autosomal dominant pattern and it is together. 
It  is  a  rare  syndrome  inherited  in  an 
autosomal  dominant  pattern.  Recurrent 
episodes  of  polyp  induced  bowel 
intussusception are a common presentation in 
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this  syndrome  which  requires  frequent 
laparotomies [1]. 
     Simultaneous  occurrence  of  appendiceal 
and  multiple  small  intestine  intussusceptions 
have  been  rarely  reported  in  patients  with 
Peutz‐Jeghers  syndrome.  This  is  a  case  of 
Peutz‐Jeghers  syndrome  presenting  as 
peritonitis with appendiceal and multiple bowel 
intussusceptions. 

Case Presentation 

A 17‐year‐old girl presented to the Emergency 
Department  (ED)  complaining  of  a  4  year 
intermittent  abdominal  pain.  She  presented 
with  8  day  history  of  a  sharp,  radiating 
periumblical  pain.  This  had  become 
progressively worse  over  the past  8  hours.  It 
was described as sharp, non‐radiating pain  in 
periumbilical  area not  affected by position or 
activity. Episodes of pain typically lasted about 
2 hours, and were associated with nausea, and 
coffee  ground  vomiting.  The  patient  had 
normal bowel movements produced a soft and 
maroon  colored  stool  of  normal  caliber.  She 
suffered  from  fever,  no  bloody  diarrhea,  and 
weight  loss.  Also,  the  patient  had  primary 
amenorrhea. 
     Past medical history was negative for peptic 
ulcer  disease,  gall  bladder  disease, 
pancreatitis,  or  genitourinary  problems.      
Family  history  indicated  that  her mother  has 
had   the  same  symptoms   having  undergone  
surgery  for  intussusception,  uterine  cyst  and 
hemorrhoids. She was a known case of Peutz‐ 
Jeghers syndrome.  
     On  physical  examination,  she  was  awake 
and  alert  laying  in  the  supine  position  with 
knees  drawing  up  toward  the  chest  in 
discomfort.  The  patient  showed  pigmented 
lesions  on  lips  and  buccal  mucosa.  Her  oral 
temperature  was  37.2°C,  heart  rate  100 
beats/min,  respiratory  rate  18  breaths/min, 
and  blood  pressure  120/90  torr.  She  was 
dehydrated, pale and anicteric. Pulmonary and 
cardiac examinations were normal. Abdominal 
examination  revealed  moderately  distended 

abdomen,  decreased  bowel  sounds,  and 
diffuse  tenderness  with  rebound  tenderness, 
most  prominent  in  the  upper  abdomen. 
Anorectal  examination  revealed  red,  bloody 
mucus in the rectal vault. The remainder of the 
physical examination was unremarkable. 
     Laboratory studies revealed: serum sodium 
concentration,  138  mEq/L;  potassium,  4.5 
mEq/L; chloride 105 mEq/L, bicarbonate 17.9 
mEq/L,  blood  urea  nitrogen  9 mg/dL,  serum 
creatinine,  0.8  mg/dL;  and  glucose  of  90 
mg/dL. The complete blood cell count showed 
white blood cells 29.3 K/_L with neutrophilia 
(90%),  hemoglobin  6.3  gm/dL,  hematocrit 
21.3% and platelet count 150 K/_L. The urine 
analysis  showed  normal  results.  The  patient 
was  taken  to  the  operating  room  with  the 
diagnosis  of  peritonitis.  Intraoperative 
findings  showed multiple  intussusceptions  of 
the  small  intestine,  appendiceal 
intussusception,  as  well  as  large  multiple 
polyps  throughout  the  small  and  large 
intestine  (Fig  1).  Multiple  intussusceptions 
were  reduced  manually,  and  a  right 
hemicolectomy  was  performed  for  the 
hemicolectomy  was  performed  for  the 
appendiceal  intussusception.  Then  large 
multiple  polyps  as  the  leading  point  of  the 
intussusception  went  through  segmental 
resection.  The  pathological  evaluation  of  the 
specimen  confirmed  the  diagnosis  of  Peutz‐
Jeghers syndrome. 

Discussion 

Peutz‐Jeghers  syndrome  is  a  rare,  autosomal 
dominant multi‐organ  cancer  syndrome[2,3].  It 
is  also  one  of  the  most  common 
hamartomatous  syndromes[4].  Clinical 
manifestations  may  include  abdominal  pain, 
anemia  secondary  to  bleeding,  and  intestinal 
obstruction due  to  intussusceptions[5]. Rarely, 
appendiceal  and  multiple  bowel 
intussusceptions were seen in the patients. 
     Over  a  thirty  year  period,  Ladd  and  Gross 
reported  484  cases  of  intussusceptions.      
Among  them,  only  1%  showed  multiple 
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Fig 1: Appendiceal intussusceptions (left), Intestinal intussusceptions (right) 

intussusceptions  [6].  This  condition  has  been 
reported  in  patients  following  aneurysm 
repair[7,8],  secondary  melanomata[9], 
submucous  lipoma[10],  metastatic  lung 
cancer,[11]  and  rarely  is associated with Peutz 
Jeghers  syndrome.  Multiple  intussusceptions 
in  the  latter  occurred  in  small  intestine  [12‐14], 
or simultaneously in small and large intestines 
[15,16].  To  our  knowledge,  simultaneous 
occurrence of appendiceal and small intestinal 
intussusceptions  in  patients  with  Peutz‐
Jeghers syndrome has not been reported. 
     Having  an  incidence  rate  of  0.01%  which 
has  been  reported  in  the  literature, 
appendiceal intussusception is uncommon and 
typically  found  at  the  time  of  the  operation. 
Usually  associated  with  males  in  the  first 
decade,  patients  tend  to  present  with 
symptoms  of  vague  colicky  lower  abdominal 
pain with or without symptoms of small bowel 
obstruction[17]. 
     According  to  Langsam  et  al  classification, 
there  are  four  anatomic  types  of  appendiceal 
intussusception  as  the  followings:  type  1 
begins at the tip of the appendix. The tip of the 
appendix  is  the  intussusceptum, and  its more 
proximal  portion  is  the  intussuscipiens.  Type 
2 begins at the base of the appendix. The base 
is  the  intussusceptum,  and  the  cecum  is  the 
intussuscipiens.  For  type  3,  the  proximal 
portion  of  the  appendix  forms  the 

intussusceptum and is received into the distal 
portion. Type 4 is a complete inversion of the 
appendix,  with  accompanying  ileocecal 
intussusception.  Either  type  1  or  type  2  can 
result  in  complete  inversion  of  the  appendix 
into  the  cecum,  that  is,  the  inside‐out 
appendix. The  current  case  represents  type 2 
intussusception[18].  

Conclusion 

Simultaneous  occurrence  of  multiple  small 
intestine and appendiceal intussusceptions has 
not  been  reported  up  to  now.  Multiple 
intussusceptions  may  occur  as  the  primary 
manifestation  of  Peutz‐Jeghers  syndrome. 
Because  of  its  complications,  in  view  of  the 
presence of multiple polyps, early intervention 
is strongly recommended. 
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