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Poliposis familiar multiple
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Dentro del término de poliposis [amiliar se agrupan una seric de pade-
cimientos hereditarios, que se caracterizan por un aspecto genético dominante (4)
y su alta prapension a la malignidad (12), excepcidn hecha del Sindrome de
PEUTZ JEGHERS, para ¢l que sélc s¢ han reporiado muy pocos casos de degenc-
racion maligna (1, 3, 12).

Los pdlipos intestinales fucron reportados por Menvrr desde 1721 y
posteriormente por ROKTANSKY, CORVISART, LUCKE y otros (3, 9), pero no
fue sino hasta 1882 que Crivps reconocid su caricter familiar y su potenciali-
dad maligna.

Fn 1912 Devic y Bussy informaron de la asociacion de polipesis mil-
tiple intestinal, con tumores de tcjidos duros y blandos y, en 1953 GARDNER
afirmé el concepto del sindrome que hoy lleva cu nombre (6, 7). En 1921
y 1924 Prurz y Jeomies, respectivamente, [lamaron Ja atencidén sobre la coti-
dad caracterizada por una mancha muco cutinea y poliposis intestinal (5, 2).
Actualmente es posible diferenciay seis variedades de poliposis familiar (12)

(Cuadro 1).
MATERIAL Y METODOS

Se analizan 2 casos de poliposis familiar maltiple, que cgresaron del
Haospital Nacional de Nifos, entre scticmbre de 1964 y abril de 1967,

Se llevd a cabo un cstudio (amiliar de cada uno de los pacientcs y se
agregaron 2 casos mis, localizados a través del Departamento - de Documentos
Médicos y Estadistica de] Hosnital San Juan de Dios, que tenian relacion de
parentesce con pacicntes egresados de nuestra Institucién (13). A los 4 ca-
505 y a los parientes dircctos que consintieron en ello, se les practichd estudio ra-
dioldgico con doble medio de contraste del tracto gastrointestinal y rectosig-
moidoscopia.

* Asistente, Departamertio Jde Cirugia, Hospital Nacional de Nifios,
© Jefe, Depastamento de Cirogis, Hospital Nacional de Nifos.
Asistente. Departamento de Patologin, Hospital San Juan de Dios.
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CUADRO 1

Datos diagnésticos de diversor sindvomes de  poliposiy intestinal hereditaria
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En el estudio histolégico que se hizo en el Departamento de Anato-
mia Patolégica del Hospital San Juan de Dios, se encontraron 5 pacientes por-
tadores del sindrome de Puoutrz JeGHERs, 2 de los cuales fucron intervenidos
quirrgicamente y serin el objeto de una publicacion posterior.

Historia Familiar No. 1 (LFigura 1},
Primera generacién:

J. L. M. M., sexo masculino. Faliecid a la edad de 45 afios debido a
carcinoma del recto.  Tuvo 3 descendicates,

Segunda generacion:

Dos varones no fueron estudiados (Nos. 3 y 5). El No. 2, G. M. T,
presenté desde fos 8 afios de edad, rectorragia, cuadros diarréicos 'y prolapso de
masas por ¢l ano. Un enmema opaco y la rectosigmoidoscopia confirmaron el
diagnéstico de poliposis rectocdlica.  Se le practicd colectomia total, reseccion
de recto, sutura de ano e ilcostomia permanente.  La pieza anatémica mostré gran
cantidad de pélipos, muchos de ellos arracimados, que cubrian la mucosa, es-
pecialmente la anal, lo que obligd a tealizar la intervencion descrita.  Actual-
mente tiene 22 anos, la ileostomia funciona satislactoriamente, pero tiene gra-
ves problemas siquicos.

Una de las mujeres (No, 1), presenta trastornos digestivos, flatulencia,
dolores colicos y evacuaciones mucosanguinolentas ocasionales, lo que la hace
sospechosa de estar afectada, sin embargo se ha negado a scr examinada,  Tie-
ne 2 hijas aparentemnente sanzs. La hermana (No, 4) ticne los mismos sinto-
mas pero menos aparentes; el enema opaco con doble medio de contraste de-
mostré gran cantidad de pélipos en recio, sigmoides y transverso; no ha sido
operada. Ha tenido 7 hijos, de los cuales 1 fallecié a los 10 ahos por gastro-
enteritis.

Tercera generacion:

Se examinaron 2 mujeres (Nos. 5 y 6} y 2 varones (Nos. 7 y 8) en
los que no se hall6 patolegia; de los otros dos, 1 tenia un pélipo solitario del rec-
tosigmoides (No. 4), €l cual sc extirpd y el otro (No. 3) presentabn historia
de diatrea. L] enema opaco y la rectosigmoidoscopfa revelaron un colon tapi-
zado de pdlipos.  Se llevé a cabo colectomia parcial, dejando unos 15 cm. de
recto, con anastomosis fleo rectal.  Ahora tiene 11 afos, la anastomosis futi
cona satisfactoriamente,  Periddicamente se Je practican  rectoscopias, s ex-
tirpan los pélipos v se efectia examen histoldgico de los mismos, sin que has-
ta el momento haya habido evidencia de alteraciones de tipo maligno; por lo
demis, la mucosa entre los pdlipos tiene aspecto normal,



FIGURA 1
POLIPOSIS RECTO-COLICA FAMILIAR MIULTIFLE
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FIGURA 2
POLIPOSIS RECTO-COLICA FAMILIAR MULTIPLE
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Historia Familiar No. 2. (Figura 2).

Primera generacion:
Paciente del sexo femenino, fallecida a los 38 afios con diagndstico pro-
bable de cincer del intestino. Tuvo 4 descendientes,

Segunda generacién:

B. H. M., sexo femenino, fallecié a los 45 afios. Los diagnosticos consig-
nados en ¢l reporte de la autopsia fueron: poliposis familiar maltiple y carcino-
ma del ciego. Los descendientes (Nos. 2 y 4) perdieron contacto familiar,

R. H. M. (No. 3), sexo masculino, tuvo prolapso de masas por ano
desde los 12 afios. A los 41 afos, después de rectorragias profusas, se le prac-
ticd rectosigmoidoscopia. En esa ocasidén la biopsia demostré la existencia de
carcinoma del recto y poliposis difusa del ¢colon, lo cual fue confirmado con el
cnema opaco. Se practicd reseccién abdémino-perineal, linfadenectomia y co-
lostomia definitiva. TFallecié en el post operatorio por gastroenteritis. La au-
topsia confirmd los diagndsticos.  Este paciente tuvo 3 hijas,

Tercera generacion:

Los exdémenes practicados a dos de las 3 hijas (Nos. 2 y 3) no mos-
traron ninguna patologia.

M. Ch, Q. (No. 1), tuvo cuadros diarréicos desde los 8 afios, rectorra-
gias, dolores abdominales y prolapco de masa por ano. Multitud de pélipos dc
diferentes tamanos tapizaban el colon desde el ano hasta el cego. Se prac-
tico colectomia parcial, haciendo anastomosis del flec con una porcién de rec-
to de unos 10 cm. La edad actval de la paciente es de 13 afos y la anasto-
mosis funciona satisfactoriamente.  Los controles endoscopicos y las biopsias
practicadas  periddicamente, no han demostrado alteraciones malignas y aun-
que las formaciones poliposas son abundantes en este caso, la mucosa entre
ellas es normal.

RESULTADOS

En las dos familias estudiadas, dos miembros fallecieron de cincer del
infestino grueso, sin que se pudiera demostrar la existencia de poliposis recto-
colica.  Ocho individuos no pudieron ser estudiados por distintos motivos, sin
embargo, de uno de ellos se sabe que presenta sintomas suficientes para sos-
pechar que es portador del padecimiento,

A 13 miembros de ambas familias se les practicaron estudios diagnés-
ticos. A todos se les hizo enema opaco con doble medio de contraste, a 3 tran-
sito gastrointestinal y a 7 rectosigmoidoscopia,

En 6 casos el estudio radioldgico mosiré colon normal; uno presentaba
un pélipo solitario en rectosigmoides y 6 poliposis rectocdlica.

De los afectados por el padecimiento, 2 fallecieron de carcinoma del
recto y del ciego respectivamente; los otros 4 viven y de éstos 3 han sido ia-
tervenidos, utilizando dos técnicas quirfirgicas diferentes.

Para nuestro estudio tomamos en cuenta solo 4 casos, ya que de los dos
restantes, en uno el diagndstico de poliposis familiar maltiple fue hallazgo de
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autopsia, sin que se disponga de ninghn otro dato al respecto y el otro no ha
sido operado todavia,

En nuestra serie el sexo masculing predomind sobre el f{emening,

La edad del inicio de los sintomas fue en general temprana. En 3 ca-
sos en la primera década de la vida. Tl tiempo de evolucion pre operatoria en
estos pacientes fue en general de 1 a 3 afos y de 29 afos en ¢l paciente que
fallecio de carcinoma de] recto. (Cuadro 2).

CUADRO 2

Edad de apavicion de los sintomas y lempo de evolucion pre opevalovia

No. Casos

Edad de aparicién Tiempo de evolucidn
de los sintomas (afos) pre aperatoria  (afios)
8 2 ]
3 1 1
-] 3 1
12 20 1

La sintomatologia poce aparente, en ocasiones llevé a los enfermos a
consultar con el médico después de perfodos de tiempo bastante largos; el pro-
lapso de masa por ano y la rectorragia fueron los datos mds llamativos del in-
terrogatorio, aunque igualmente frecuentes fueron la diarrea y los dolores ab-
dominales. (Cuadro 3).

CUADRO 3

Stnlomas

Sintomnas No. Casos
Rectorragias 4/4
Diarres 4/4
Prolapso dc nuasa 4/4
Do'ores abdominales AJA

Las intervenciones quirirgicas fueron de tres tipos y su cleccion estuvo
condicionada a la circunstancia dc preservar o no la funcionalidad anorrectal
y a la malignidad de la lesién,

CUADRQ 4

Intervencion quiviivgicd

Interveacién practicada No. Casos

I Colectomia patcial con anastomosis ileo rectal 2

I Colectemia total, rescccidon de recto y cierre de ano con
ileostomia permanente 1

HI Resecciébn abdémino-perineal con linfadenectomia vy colastoniia
definitiva 1
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Desde el punto de vista funcional los resultados han sido buenos en los
pacientes en que sc respetd parte del recto y el ano; regular, por el problema
siquico residual, en cl que se dej¢ ilcostomia permanente y malo en el que ya
habia degeneracién maligna anorrectal,

PATOLOGIA

‘Se estudiaron las caracteristicas morfologicas de las lesiones intestina-
les, en 3 nifios con poliposis miltiple del colon, con edades de 10 afos, 11 afios
y 6 meses de edad. El tamafio de los polipos varié entre 0,3 y 4 cm de didme-
tro mayor y la mayoria se describieron como pediculados. En un solo caso
(G. M. T.), sc contaron 73 y estaban localizados en todo el intestino grueso,
salvo en el colon transverso; en los otros dos casos, afectaban todo el colon. Des-
de el punto de vista histoldgico, el aspecto de los pdlipos varié en un mismo pa-
ciente, En unos tenian caracteristicas histolégicas similares a las de las lesio-
nes identificadas en la literatura como “pélipos juveniles” o de "retencién”,;
con menor frecuencia presentaban estructura de glindula quistica. Otros po-
drian ser mejor llamados hiperplasicos, ya que estin formados por conglome-
rados de glindulas colénicas muy juntas entre si, a veces de contorno irregular,
con algunas invaginaciones, pero casi siempre revestidas exclusivamente por cé-
lulas calciformes: algunas, sobre todo cerca de la superficie de la lesion, estin
revestidas por células cilindricas de citoplasma eosinofilico. Una caracteristi-
ca importante de ectos “pdlipos hiperplasicos” es que las glandulas llegan has-
ta la superficie de la lesién y no estin cubiertas por una banda de estroma con
aspecto de tejido de granulacién, como ocurre en los pblipos de tipo juvenil.
Esta combinacién de pélipos de tipo juvenil con pélipos de tipo hiperpldsico,
fue predominante en dos casos (G. M. T. y R. F. M.) En el otro caso (M.
Ch, Q.) predominaron los pélipes de tipo hiperplasico y un mayor namero de
glindulas revestidas por células cilindricas de citoplasma eosinofilico. Es in-
teresante anotar que el padre de esta paciente tenfa muitiples pélipos del co-
lon, de tipo hiperplisico y murié de un adenocarcinoma del recto a los 41 afios
de edad.

A pesar de que en nuestros casos existe una clara relaciéon familiar y en
los casos de poliposis miltiple familiar los tumores se describen como podlipos
adenomatocos tipicos, si aceptamos la nomenclatura propuesta por LANE y LE
no podriamos llamar pélipos adenomatosos a los tumores intestinales de nues-
tros pacientes. En dos de ellos tampeco predominaron los de tipo hiperplasi-
co. A este respecto se puede citar que existen publicaciones sobre pélipos ju-
veniles, en los cuales las lesiones fueron mdltiples. En un caso habia una his-
toria clara de incidencia familiar (8).

La coexistencia en un mismo paciente, de pdlipos de tipo juvenil con
polipos de tipo hiperplisico, se podria considerar como argumento en favor de
la posibilidad de que estos dos tipos de polipos no sean sino distintas etapas
de una misma lesion,
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RESUMEN Y CONCLUSIONES

Se revisaron las historizs clinicas de Jos portadotes dc poliposis familiar

miltiple y se claboré una historia familiar,

Se practicd enema opace ¢on doble medio de contraste, scrie gastrodue-

denal y rectosigmoidoscopia, tanto a los pacientes como a los familiares que

consinticron en ello.

S¢ hizo asimismo una revisién de los caracteres histolégicos de los pélipos.
Posteriormente se efaborarcn cuadros comparatives en cuanto a sinto-

matologia, edad de aparicion de los sintomas y tiempo de evolucién pre ope-
ratoria, haciendo énfasis en ¢l tratamiento quirdrgico (10, 11},

10.

11,

Las conclusiones obtenidas son las siguientes:

No sc reportd ningln case ¢n menores d¢ 1 afo.

La aparicién de los sintomas ocurri cntre la scgunda mitad de la pri-
mera década y la primera mitad de la scgunda década de la vidd,

En todos los casos los sintomas predeminantes fueron: prolapso de ma-
sa por ano, rectorragia, diarrca y dolor abdominal, Los pdlipos se en-
contraren en colon y recto.

El enema opaco con doble mediv de contraste, ¢! trinsito gascrointesti-
nal y la rectosigmoidoscopia, fueron clementos bisicos para ¢l diagnds-
tico y eleccion del tratamicnto,

El tratamiento indicado es el quirdrgico, de preferenciz la colcctomia
parcial con anastomosis ilecrrectal y la rectosigmoidoscopia con extirpa-
cién de los polipos por medio de ligadura del pediculo o eléctrocoa-
gulacidn.

Es temprano para poder valorar la evolucidn de los casos intervenidos
en que se hizo colectomia parcial y anastomosis ileorrectal.  Desde el '-pun-
to de vista funcional y siquico €l resultado ha sido bueno.

Se insiste en Ja necesidad de up estudio familiar, con los medios diag-
ngsticos cnunciados, en todes los casos ac¢ poliposis familiar o sospe-
chocos de que lo sean.

En los nifios con pélipos solitarios o aislados, predominan las lesiones
llamadas polipos juveniles o de retencién y aunque en un menor nime-
ro de casos, también Se epcuentran pdlipos de tipo hiperplisico,

En los casos de poliposis maltiple con historia familiar, se observan dos
tipos de polipos, juveniles o de retencidn e hiperplasices, con predomi-
nio de estos Gltimos en un €aso, '

Dentre de un criterio estricto de clasificacion, no se encontraron en ni-
fios verdaderos polipos adenomatoses como los ‘obrervados en los adul-
tos.

Se sugiere que los pélipos juveniles o de retencién y los hiperplisicos,
pueden ser distintas etapas de una misma lesién,

En €l caso del sindrome de Puurrz Jroiers, las lesiones observadas én
intestino delgado y recto son iguales a las descritas en o literatura (8).
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