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Das Peutz-Jeghers-Syndrom (PJS) gehört zur Gruppe
der hamartomatösen Polyposis-Syndrome und ist cha-

rakterisiert durch eine Kombination aus hamartomatösen
gastrointestinalen Polypen und mukokutanen Melaninpig-
mentierungen. Ursächlich sind autosomal dominant ver-
erbte oder spontan auftretende Keimbahnmutationen des
STK11/LKB1-Gens [1–10]. Während die Hautpigmentie-
rungen als charakteristisches Merkmal zuerst in die Literatur
eingingen [11–13], wird die Morbidität und Mortalität der
Erkrankung durch die gastrointestinale Polyposis sowie
eine deutlich erhöhte Karzinominzidenz (Lebenszeitrisiko:
93 %) bestimmt [10, 14–26].

Die häufigste Lokalisation von Peutz-Jeghers-Polypen ist
der Dünndarm (ca. 96 % aller untersuchten Peutz-Jeghers-
Patienten), wobei vor allem das Jejunum betroffen ist. Bei
27 % der Patienten finden sich zusätzlich Polypen im Be-
reich des Kolons, bei jeweils 24 % zeigen sich zum Zeit-
punkt der Diagnostik Magen- und Rektumpolypen [27,
28]. Die Polypen entsprechen histologisch in erster Linie
hamartomatösem Gewebe und können eine Größe von
mehreren Zentimetern erlangen, so daß sie vor allem im
Bereich des Dünndarms zu Obstruktionen, Invaginationen
und Blutungen führen können. Die meisten Peutz-Jeghers-
Patienten werden zwischen dem 20. und 30. Lebensjahr
erstmals durch eine gastrointestinale Blutung oder eine Ileus-
symptomatik vorstellig [29, 30]. Krankheitsassoziierte Kar-
zinome werden meist zwischen dem 40. und 50. Lebens-
jahr diagnostiziert [31, 32]. Die mittlere Lebenserwartung
von Peutz-Jeghers-Patienten ist aufgrund der gastrointesti-
nalen Komplikationen und der erhöhten Karzinominzi-
denz signifikant reduziert [19].

Generelle Überwachungs- und Therapieleitlinien existieren
aufgrund der niedrigen Patientenzahlen (Inzidenz: 1 zu

10.000 bis 30.000 Geburten) bis zum jetzigen Zeitpunkt
nicht. Empfohlen wird heute neben gynäkologischen Ver-
laufskontrollen und einer jährlichen Abdomensonographie
auch eine komplette Untersuchung des Gastrointestinums
mittels ÖGD, Koloskopie und Röntgen- bzw. MR-Entero-
klysma, üblicherweise alle zwei bis drei Jahre [33–35].
Des weiteren gibt es erste Erfahrungen zur kapselendosko-
pischen Dünndarmuntersuchung bei diesen Patienten
[36–44]. Hinsichtlich des Screeningbeginns sowie der Un-
tersuchungsintervalle existieren jedoch unterschiedliche
Angaben.

Weitgehender Konsens herrscht hingegen über das thera-
peutische Vorgehen bei gastrointestinalen Polypen: Nach
heutigem Kenntnisstand sollten neben allen symptomati-
schen Polypen auch solche mit einer Größe über 10 mm
und/oder makroskopischen Auffälligkeiten (Erosionen,
Blutungen, V. a. Malignität) endoskopisch bzw. chirurgisch
entfernt werden [31, 33, 45–54]. Die endoskopische Re-
sektion von Polypen im Bereich von Magen, Duodenum,
Kolon sowie Rektum gehört in erfahrenen Zentren heute zur
Therapie der ersten Wahl und erspart den meisten Peutz-
Jeghers-Patienten ein primär chirurgisches Vorgehen.

Die wesentlich häufiger vorkommenden und oft die Klinik
bestimmenden Polypen im Bereich des mittleren Dünn-
darms wurden bis jetzt primär chirurgisch und/oder mittels
intraoperativer Endoskopie therapiert [45–49]. Ein Peutz-
Jeghers-Patient unterzieht sich während seines Lebens
durchschnittlich vier intraoperativen Polypektomien sowie
ein bis zwei Dünndarmoperationen [12, 25, 47]. Mögliche
Konsequenzen dieses Vorgehens sind neben der periope-
rativen Morbidität und Mortalität auch verwachsungsbe-
dingte Beschwerden und Komplikationen. Mit der Einfüh-
rung der Doppelballonenteroskopie (DBE) im Jahre 2003
besteht erstmals auch die Möglichkeit einer endoskopi-
schen Therapie im Bereich des mittleren Dünndarms [55–
60].

Dünndarmpolypen bei Patienten mit
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Das Peutz-Jeghers-Syndrom (PJS) ist charakterisiert durch eine Kombination von hamartomatösen gastrointestinalen Polypen und typischen Hautpig-
mentierungen. Die Polypen finden sich vorwiegend im Bereich des Dünndarms und können zu intestinalen Obstruktionen, Invaginationen und Blutun-
gen führen. Dünndarmdiagnostik: Die endoskopische Standarddiagnostik war bis vor wenigen Jahren auf ÖGD, Push-Enteroskopie sowie Koloskopie
mit Ileoskopie beschränkt. Eine Darstellung der mittleren Dünndarmabschnitte erfolgte mittels Enteroklysma und/oder intraoperativer Endoskopie. Die
Diagnostik der mittleren Dünndarmabschnitte wurde mit Einführung der Video-Kapselendoskopie (CE) 2001 revolutionär verändert. Mit der CE gelang
erstmals eine nicht invasive und komfortable Inspektion des kompletten Dünndarms. Des weiteren zeigen erste Studien zum MR-Enteroklysma gute
Detektionsraten für Polypen mit einer Größe > 15 mm, bei kleineren Polypen ist die CE dem MR-Enteroklysma jedoch diagnostisch überlegen. Therapie
von Dünndarmpolypen: Die endoskopische Resektion von Peutz-Jeghers-Polypen im Bereich von Magen, Duodenum, Kolon sowie Rektum gehört in
erfahrenen Zentren heute zur Therapie der ersten Wahl und hat die Chirurgie bereits auf den zweiten Platz verwiesen. Polypen im Bereich des mittleren
Dünndarms wurden bisher primär chirurgisch und/oder mittels intraoperativer Endoskopie therapiert. Mit Einführung der Doppelballonenteroskopie
(DBE) ist neben einer verbesserten Diagnostik auch eine Möglichkeit zur nicht-invasiven Therapie gegeben.

Peutz-Jeghers syndrome (PJS) is characterized by a combination of hamartomatous gastrointestinal polyps and mucocutaneous melanin pigmentation.
The polyps occur mainly in the small bowel and can lead to obstruction, intussusception and bleeding. Small-bowel evaluation: EGD, push-enteroscopy
and colonoscopy with ileoscopy are the standard endoscopic procedures in patients known to have Peutz-Jeghers syndrome. Until only a few years
ago the evaluation of the mid small-bowel was performed using enteroclysis and/or intraoperative endoscopy. Capsule endoscopy for the first time
enabled a non-invasive and comfortable visualisation of the entire small bowel. Compared with MR-enteroclysis – a suitable method for detecting
polyps with a size of more than 15 mm – recent studies favor the use of capsule endoscopy for the detection of larger polyps. Development of double-
balloon enteroscopy in recent years has further broadened our diagnostic horizon and has opened up new possibilities for endoscopic treatment.
Therapy of small-bowel polyps: Until only a few years ago, primary surgical resection and intraoperative endoscopy and polypectomie were the only
available means of treating polyps in the mid-small bowel. With the introduction of double balloon enteroscopy we now have not only an important
diagnostic tool but also a non-invasive treatment option.  J Gastroenterol Hepatol Erkr 2007; 5 (3): 6–11.
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Dünndarmdiagnostik

Während der proximale Teil des Duodenums im Rahmen
der konventionellen ÖGD unproblematisch eingesehen
werden kann, erfordert die Darstellung der Papillenregion
sowie der weiter distal gelegenen Duodenalabschnitte zu-
sätzlichen diagnostischen Aufwand: Polypen im Bereich
der Papille können mittels ÖGD in Seitblickoptik diagno-
stiziert und ggf. endoskopisch therapiert werden, das distale
Duodenum sowie Teile des proximalen Jejunums sind mit
Hilfe der Push-Enteroskopie einsehbar. Die klassischen Push-
Enteroskope sind ca. 1m länger als ein Standardgastro-
skop. Sie können zwischen 50 und 100 cm des Dünndarms
distal des Magens inspizieren und erlauben Biopsieent-
nahmen sowie endoskopische Interventionen. Der distale
Anteil des Ileums kann in der Regel im Rahmen der kon-
ventionellen Koloskopie beurteilt werden.

Ein diagnostisches Dilemma bestand bis vor wenigen Jah-
ren für jene Dünndarmabschnitte, die im Rahmen der
Push-Enteroskopie sowie Koloskopie mit Ileoskopie nicht
darstellbar waren. Als diagnostische Möglichkeit wurde
für diese Regionen des Dünndarms, die man auch als mitt-
leren Dünndarm bezeichnen kann, in erster Linie das
Röntgen-Enteroklysma eingesetzt. Als weitaus aufwendi-
geres und zudem invasives Verfahren wurde außerdem die
intraoperative Endoskopie nach vorheriger Laparotomie
durchgeführt [31, 46–49, 51, 61, 62].

Die Diagnostik der mittleren Dünndarmabschnitte wurde
mit Einführung der Kapselendoskopie 2001 revolutionär
verändert. Mit der Video-Kapselendoskopie gelang erst-
mals eine nicht invasive und komfortable Inspektion des
kompletten Dünndarms in beachtlich hoher Bildqualität
[63–67]. Das Verfahren hat heute einen festen Stellenwert
in der Diagnostik von okkulten und obskuren gastrointesti-
nalen Blutungen und wird auch für die Dünndarmdiagno-
stik bei Peutz-Jeghers-Patienten genutzt [36–44].

Die einzige klare Kontraindikation für die Kapselendosko-
pie ist die manifeste Dünndarmstenose. Erste Publikationen
zur Kapselendoskopie bei Peutz-Jeghers-Patienten zeigen,
daß bei Patienten mit abdominellen Voroperationen ohne
Obstruktionssymptomatik eine komplikationslose Kapsel-
passage möglich ist, so daß gastrointestinale Voroperatio-
nen keine absolute Kontraindikation darstellen. Aufgrund
der unzureichenden Datenlage sollte jedoch bei Schwan-
geren und Schrittmacherträgern nach wie vor auf einen
Einsatz der Kapselendoskopie verzichtet werden. Tabelle 1
zeigt eine Zusammenstellung der wichtigsten Studien zur
Dünndarmdiagnostik mittels Kapselendoskopie bei Peutz-
Jeghers-Patienten.

Zusammenfassend besticht die Kapselendoskopie durch
ihre hohe Detektionsrate auch von kleinen Polypen mit
einer Größe von < 10 mm sowie eine hohe Praktikabilität
und Patientenakzeptanz, eine niedrige Komplikationsrate
und eine breite Verfügbarkeit. In mehreren Studien konnte

eine nahezu hundertprozentige Übereinstimmung zwi-
schen kapselendoskopischem und intraoperativem Befund
dokumentiert werden [38]. Nach aktuellem Kenntnisstand
kann die diagnostische Ausbeute der Kapselendoskopie
durch die vorherige Gabe einer Elektrolytlavage noch ver-
bessert werden [68].

Das zweite Novum der Dünndarmdiagnostik ist das MR-
Enteroklysma, das als Abwandlung der klassischen Röntgen-
Enteroklysma-Untersuchung zunächst den offensichtlichen
Vorteil aufweist, daß – außer zum Legen der Dünndarm-
sonde – keinerlei ionisierende Strahlung appliziert werden
muß. Zudem konnte in den letzten Jahren auch eine dia-
gnostische Überlegenheit des MR-Enteroklysmas gegen-
über dem Röntgen-Enteroklysma gezeigt werden [69–72].
Während das Röntgen-Enteroklysma eine deutliche dia-
gnostische Lücke gerade für die Detektion von Polypen
< 20 mm aufweist [73, 74], zeigt das MR-Enteroklysma
auch eine hohe Sensitivität in der Detektion von Dünn-
darmpolypen mit einer Größe < 20 mm. Lediglich bei Po-
lypen <15 mm ist es der Kapselendoskopie diagnostisch
unterlegen [38, 40]. Ein klarer Vorteil des MR-Enteroklys-
mas gegenüber der Kapselendoskopie ist seine Einsetzbar-
keit bei bekannten oder vermuteten intestinalen Stenosen
sowie die Miterfassung und Beurteilbarkeit anderer intra-
abdomineller Organe. Kontraindikationen bestehen – wie
bei allen MRT-Untersuchungen – beim Vorliegen von
metallischen Implantaten, Prothesen und intrakorporalen
Fremdkörpern. Aufgrund der klaren diagnostischen Vorteile
des MR-Enteroklysmas sowie aus Gründen des Strahlen-
schutzes sollte das Röntgen-Enteroklysma heute nicht
mehr als diagnostischer Standard eingesetzt werden. Da-
ten zum Einsatz des CT-Enteroklysmas für die Detektion
von Dünndarmpolypen bei Patienten mit Peutz-Jeghers-
Syndrom existieren bis jetzt nicht.

Mit der Einführung der Doppelballonenteroskopie 2003
(erster Fallbericht: Yamamoto et al., publiziert 2001 [55])
besteht erstmals nicht nur die Möglichkeit einer Visualisie-
rung von Dünndarmprozessen, sondern es kann zugleich
auch eine Probenentnahme aus makroskopisch auffälligen
Regionen erfolgen [55–60]. Das insgesamt 2 m lange En-
doskop ist mit den gleichen Eigenschaften wie konventio-
nelle Endoskope ausgestattet. Grundsätzliche Kontraindi-
kationen für die Doppelballonuntersuchung gibt es nicht.
Wie schon für die Lokalisierung von Blutungsquellen zeigt
die Doppelballonenteroskopie auch eine hohe Detektions-
rate für Polypen bei Peutz-Jeghers-Patienten (Abb. 1) und
ist im Vergleich mit den o. g. Untersuchungen als der neue
Goldstandard der Dünndarmdiagnostik anzusehen. Da
dieses Verfahren jedoch mit einem hohen apparativ-tech-
nischen und personellen Aufwand sowie Untersuchungs-
zeiten von ca. 2 h verbunden ist, erfüllt es nicht die idea-
len Kriterien für ein Screeningverfahren und sollte deshalb
vielmehr gezielt bei pathologischen Kapselendoskopie-
oder MR-Enteroklysma-Befunden eingesetzt werden.

Tabelle 1: Zusammenstellung der Studien zur Kapselendoskopie (CE) bei Peutz-Jeghers-Patienten. (MRI: Magnetic Resonance Imaging, ÖGD:
Ösophagogastroduodenoskopie, PE: Push-Enteroskopie, MRE: Magnet-Resonanz-Enteroklysma, BK: Barium-Kontrastdarstellung, OP: intraoperative
Endoskopie)

Anzahl der Vergleich mit CE-assoziierte CE „positiv“ Therapeutische Intervention
Peutz-Jeghers-Patienten Komplikationen (Prozent) nach CE (Patientenzahl)

Caspari et al. 2004 4 MRI - 100 Keine Angabe
Burke et al. 2005 4 - - 75 2
Schulmann et al. 2005 11 ÖGD, PE, MRE, OP - 91 10
Mata et al. 2005 4 BK - 75 Keine Angabe
Brown et al. 2006 19 BK - 89 9
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Abbildung 1a–c: Darstellung von Dünndarmpolypen mittels Doppelballonenteroskopie

Therapie von Dünndarmpolypen

Die lokalendoskopische Therapie von Polypen ab einer
Größe von 10 mm und/oder mit makroskopischen Auffäl-
ligkeiten hat in den für die konventionelle Endoskopie
erreichbaren Dünndarmabschnitten bereits ihren festen
Stellenwert. Sowohl im Rahmen der ÖGD, ÖGD in Seit-
blickoptik, Push-Enteroskopie und Ileoskopie können Po-
lypen entweder mittels Schlingen- oder Piece-meal-Resek-
tion endoskopisch abgetragen werden, als Ergänzung zur
endoskopischen Resektion wird bei Polypenresten zudem
auch das Verfahren der gezielten thermischen Gewebeab-
lation (Argon-Plasma-Koagulation) genutzt. Hinzu kommen
neue endoskopische Therapieverfahren wie die En-bloc-
Resektionen, die auch das Abtragen größerer Polypenbe-
funde ermöglichen. Sie sind jedoch mit
einem hohen apparativen und zeitlichen
Aufwand verbunden.

Die lokalendoskopische Therapie wird
in erfahrenen Zentren bereits seit Jah-
ren als Therapie der ersten Wahl einge-
setzt und hat die Indikationen für ein
primär chirurgisches Vorgehen mini-
miert. Grenzen für die lokalendoskopi-
sche Therapie ergeben sich bei sehr
großen Polypen, bei solchen mit breiter
Polypenbasis sowie bei makroskopi-
schem Verdacht auf ein infiltratives Tu-
morwachstum.

Die therapeutischen Optionen im Be-
reich des mittleren Dünndarms waren
bis vor wenigen Jahren auf ein primär
chirurgisches Vorgehen sowie die intra-
operative Endoskopie beschränkt [31,
46–49, 51, 61, 62]. Die Doppelballon-
enteroskopie hat die Lücke in der thera-
peutischen Dünndarmendoskopie ge-
schlossen. Therapeutische Interventio-
nen wie endoskopische Resektionen,
Gewebeablationen und Blutstillungen
können so im Bereich des gesamten
Dünndarms effektiv durchgeführt wer-
den. Seit der Einführung der Doppel-
ballonenteroskopie fanden diese thera-
peutischen Möglichkeiten vor allem für
die Therapie von gastrointestinalen Blu-
tungen ihren Einsatz.

Zur endoskopischen Resektion von Peutz-
Jeghers-Polypen mittels Doppelballon-
enteroskopie existieren bis jetzt nur ein-

zelne Fallberichte [75, 76]. Im Rahmen unserer eigenen
Erfahrungen als Referenzzentrum für Dünndarmdiagno-
stik konnten wir jedoch in den letzten drei Jahren demon-
strieren, daß die endoskopische Resektion mittels Doppel-
ballonenteroskopie im Bereich des mittleren Dünndarms
bei Patienten mit Peutz-Jeghers-Syndrom effektiv und risi-
koarm durchgeführt werden kann [Abstract: UEGW 2006;
Originalarbeit: Z Gastroenterol 2007].

Bei insgesamt 16 Peutz-Jeghers-Patienten wurden in 47
Doppelballonsitzungen insgesamt 47 Polypen reseziert.

Bei gestielten Polypen erfolgte eine Schlingenresektion, bei
großen Polypen mit breiter Basis wurde eine Piece-meal-
Resektion durchgeführt.

a b c

Abbildung 2a–f: Peutz-Jeghers-Polypen jeweils vor (a, c, e) und während (b) bzw. nach (d, f)
endoskopischer Therapie mittels Doppelballonenteroskopie

a b

c d

e f
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Tabelle 2: Übersicht zur Doppelballonenteroskopie (DBE) und Polypektomie bei 16 Peutz-Jeghers-Patienten

 Anzahl der DBE Anzahl der DBE Anzahl endoskopischer Max. Größe der endoskopisch Komplikationen
von oral von anal Polypektomien resezierten Polypen (mm)

1. 4 – 4 50 –
2. 1 – – – –
3. 2 – 2 15 –
4. 6 2 5 35 2 x Hb-relevante Blutung,  1 x Perforation
5. 1 1 3 40 –
6. 3 – 7 40 1 x SO2-Abfall unter Propofol
7. 6 1 4 50 –
8. 2 – 2 20 –
9. 2 – 5 40 –
10. 1 – – – –
11. 3 – 4 35 –
12. 3 – 4 50 –
13. 2 – 2 40 –
14. 1 1 – – –
15. 1 2 3 40 –
16. 1 1 2 20 –

Insgesamt traten drei resektionsassoziierte Komplikatio-
nen (2 x Blutung, 1 x Perforation) auf. Diese Komplikatio-
nen betrafen ausschließlich Resektionen von Polypen mit
einer Größe über 30 mm, alle Polypen ≤ 30 mm konnten
komplikationslos therapiert werden (Tab. 2). Die Kompli-
kationshäufigkeit entspricht etwa der bei endoskopischen
Resektionen von großen Kolonpolypen und verdeutlicht
gleichzeitig die Grenzen einer lokalendoskopischen The-
rapie [77].

Diagnostische und therapeutische Strategie

Mit der breiten Verfügbarkeit von Kapselendo-
skopie und zunehmend auch der Doppelballon-
enteroskopie und dem MR-Enteroklysma stellt
sich die Frage nach einem standardisierten Vorge-
hen zur Dünndarmdiagnostik bei Peutz-Jeghers-
Patienten. Ältere Empfehlungen beinhalten eine
Röntgen-Enteroklysma-Darstellung alle 2 Jahre
[52, 78]. Da das klassische Enteroklysma jedoch
häufig auch große Polypenbefunde nicht detek-
tiert, entwickelte ein großer Anteil der regelmä-
ßig untersuchten Patienten trotzdem polypenas-
soziierte Komplikationen wie Blutungen und
Obstruktionen. Als Konsequenz erfolgte bei diesen
Patienten eine primär chirurgische Resektion,
häufig in Kombination mit einer intraoperativen
Endoskopie.

Mit der Einführung der Kapselendoskopie sowie
des MR-Enteroklysmas sollte heute auf die Durch-
führung eines klassischen Enteroklysmas ver-
zichtet werden. Aufgrund der exzellenten Da-
tenlage mit einer hohen Detektionsrate auch für
kleine Polypen ist primär eine kapselendoskopi-
sche Untersuchung anzustreben. Nur bei beste-
henden Kontraindikationen bietet das MR-Ente-
roklysma eine sinnvolle Alternative.

Da die meisten Dünndarmpolypen zwischen dem
20. und 30. Lebensjahr symptomatisch werden,
sollte die erste Dünndarmdiagnostik bereits vor
dem 20. Lebensjahr durchgeführt werden. Im
Einzelfall (bei ausgeprägter Polyposis des Ma-
gens u./o. Duodenums) kann eine erste Dünn-
darmdiagnostik auch vor Beginn des 18. Lebens-
jahres sinnvoll und notwendig werden. Zeigen
sich im Rahmen des Dünndarmscreenings Poly-

pen mit einer Größe ≥ 15 mm u./o. makroskopischen Auf-
fälligkeiten, empfehlen wir einen zweiten diagnostischen
Schritt mittels Doppelballonenteroskopie und – wenn mög-
lich – eine endoskopische Resektion. Nach Entfernung
aller relevanten Polypenbefunde sollte die Dünndarm-
diagnostik nach zwei Jahren wiederholt werden. Finden
sich initial oder im weiteren Verlauf nur Polypen < 10 mm,
erscheint aufgrund des meist langsamen Polypenwachs-
tums ein erneutes Dünndarmscreening nach drei bis vier
Jahren ausreichend. Im Einzelfall erfordern die Beobach-
tungen im Screeningverlauf eine individuelle Anpassung
des Konzeptes: So sollten Patienten mit einer ausgeprägten

Abbildung 3: Endoskopisches Vorgehen bei Peutz-Jeghers-Patienten
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Polyposis des Dünndarms häufiger kontrolliert und ggf.
bereits bei einer Polypengröße von 10 mm endoskopisch
therapiert werden. Eine primär chirurgische Resektion sollte
nur noch bei endoskopisch nicht resezierbaren Polypen
durchgeführt werden (Abb. 3).

Da eine Lokalisationsbestimmung vor allem mittels Kapsel-
endoskopie und MR-Enteroklysma häufig nicht exakt möglich
ist, kann eine präoperative endoskopische Tuschemarkie-
rung mittels Doppelballonenteroskopie den intraoperati-
ven Verlauf zusätzlich optimieren.
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