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Poliposis familiar múltiple

Dr. José F. Lobo'" Dr. Roberto Ortiz~(~

Dr. J ül'ge Salas A .¡:, ,:'

Dentro del léL'mino de poliposis LHnil.iar se agrupan una serie dr~ pade­
cimientos hereditarios, gue se caracterixan por on a~pecto genético domin¡ll1te (-1)

Y su alta propensión a la malignidad (12), excepción h(~cha d,~l Sirlclrom~: de
P:EUTZ JEGHI'RS, para el que sólo se han reponado muy pocos casos de degene­

ración nuligna (1, 3, 12).
L('s pólíposintcstil1,¡les fucron reportado:> por ]\tlEl';UH. desde 172 ) Y

p~~terionnellte por ROKl :\NSK'i, CORvrSART, LUCKE y otros (5, 9), pero no

fne silla hasta 1882 que Ciul'PS reconoció Sll (arúctcr familiar y su potenciali­

dad maligna.
lln 19)2 DEVIC y Bussy informaron de la asociación de polip0:;;is .T1Ú]·

tiple intestinal, cOn tumores de tejidos durn, y blandos y, <:n 1953 (-;Ml.Di'JER

afirmó el concepto del slndrome que hoy lleva w nombre (6, 7). En] 921

Y 192 /í Pmnz y JEGHrJl.~} ttS¡xctiv'lmc·nte, J.bmaron Ja atención sobre la enti­
dad Caractcr.izada por un;1 mancha muco eutf!l1ea y polip<Js's intestinal 0, n·
Actm¡J.mcnte es posible diferCflciar seis variedades ele poliposis famiku (1))

(Cuadro 1).

MATERIAL Y METüDOS

Se analizan 2. GloSOS dr.: poJipos's f;Jmiliar Jn{¡ltiple, <lIJe cgres¡¡ron del
Hospital Nacional de Niilos, entre setiembre de 1961 y abril de 1967,

Se llevó a cabo un estudio [amili:l.r de cada uno (le los pacientes y ~c:

agregaron 2 casos nüs, lccaJizados a tra\'(~ del Dcparb~mcnto··de Docl.lnll~ntos

lvfédicos y Estadística del Hospital San Juan de Dios, que tenian relación de
parentesco con pacientes cgrcsados de nnestra Instituci6n (15). A los 1[ ca­

sas y a los parientes directos lJlll: oll1sinticro\l en ello, se les practicú cstuciio ra·

diolól~ico con doble medio de (ontras~e del tracto gastrointestinal y' tectos!l!-e L' (..

moidoscopía.

* Asistentt, Departamento ek Cirugía, Hospital Naciooal de :\liños.
':":' Jefe, Df'p~1:(amc/Jto d(' C.itlJgÍlL. Hospital Nacional Je ]''';iño$.

A,;stcntc, Dep;!["tarncnto ,i(, Patoio¡úa, Hospital San Juan lit Dios.
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CUADRO 1
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Datos diagnósticos de ditB1'SOS sÍJld"o1!les de !JOliposis intesúllal he1'editaáa
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En el estudio histológico que se hizo en el Departamento de Anato­

mía Patológica del Ho~pital San Juan de Dios, se encontraron S pacientes por­

tadores del síndrome de P.EUTZ ]EC;HEHS: 2 de los cuaJes fueron intervenidos

quirúrgicamente y serán el objeto de una publicación posterior.

Historia Familiar No. 1 (Figura 1).

Primera I!eneraóón:
L,

J. L. 1-L M., sexo masculino. Falleció a la edad de 45 años dehido a

carcinoma del recto. Tuvo 5 descendientes.

Segunda generación:

Dos varones no fueron estudiados (Nos. 3 y 5). El No. 2, G. J\.{ T.,

presentó desde los 8 años de edad, rectorragia; cuadros diarréicos" y prolapso de

masas por el ano. Un enema opaco y la rectosigmoidoscopía confirmaron el

diagnóstico de poliposis rcctocólica. Se le practicó colectomía total, r~sección

de recto, sutura de ano e ilcostomía permanente. La pieza anatómica mostró gran

cantidad de pólipos, muchos de ellos arracimados, (llle cubrían la mucosa, es­

pecialmente la anal, lo (jue obligó a realizar la intervención descrita. Actual·

mente tiene 22 años, la ileostomía funciona satisfactoriamente, pero tiene gra­

ves problemas síquicos.

Una de las muíeres (No. 1), presenta trastornos digestiyos, flatulencia,

dolores cólicos y evacuaciones mucosanguinolentas ocasionales, 10 que la hace

sospechosa de estar afectada, sin clrlbargo se ha negado a ser exan'linada. Tie~

oe 2 hijas aparentemente sanas. la hermana (No. 4) tiene los mismos ~ínto­

mas petO menos aparentes; el enema opaco Con doble medio de contraste de·

mo;:trá gran cantidad de pólipos en recio, sigmoides y Úansverso; no ha sidc

operada. Ha tcnido 7 11ijos, de los cllales 1 falleció a los 10 años por gastro·

enteritis.

Tercera generación:

Se examinaron 2 mujeres (Nos. 5 y ó) y 2 varones (Nos. 7 y R) en

los e¡ue no se halló patología; de los otros dos, 1 lenía un póLiro solitario del rec­

tosigmoides (No. 4), el cual se extirpó y el otro (No. 3) pre(:ntab~ historia
de diarrea, El enema opaco }' la rcctosigrnoidoscopía revelaron un colon tapi­

zado de pólipos. Se llevó a cabo colcctomía parcial, dejando unos 1') cm. de

recto, con anastomosis íleo rcclaL Ahof~. tiene ] 1 años, la anastom()sis fun­

ciona satisfactori<l1nente. Periódicamente se le practican rectoscüpíasc se ex­

tirpan los pólipos y se efectúa examen histobgicCl de los mismos, sin que has­

ta el momento haya habido c;viciencia de alteraciones de tipo mali,gno; por 10

demás, la mucosa entre los pÓli.pQ5 tiene a~pecto normal.
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FIGURA 2
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Historia Familiar No. 2. (Figura 2).

Primera generación:
Paciente del sexo femenino, fallecida a los 38 años con diagnóstico pro­

bable de cáncer del intestino. Tuvo!Í descendientes.

Segunda generación:

B. H. M., sexo femenino, falleció a los 4' años. Los diagnósticos consig­
nados en el reporte de la autopsia fueron: po1iposis familiar múltiple 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 años. A los 41 años, después de rcclorragias profusas, se le prac­
ticó rectosigmoidoscopía. En esa ocasión la biopsia demostró la existencia de
carcinoma del recto y poliposis difusa del colon, lo cual fue confirmado con el
enema Op'KO. Se practicó resección abdómino-perineal, linfadenectomía y Cü­

lostomía definitiva. Falleció en el post operatorio por gastroenteritis. La au­
topsia confirmó los diagnósticos. Este paciente tuvo 3 hijas.

Tercera generación:

Los exámenes practicados a dos de las 3 hijas (Nos. 2 y 3) no mos­
traron ninguna patología.

.M. Ch. Q. (No. 1), tuvo cuadros diarréicos desde los Baños, rectorra­
gias, dolores abdominales y proJap::o de maS,l por ano. Multitud de pólipos de
diferentes tamaños tapizaban el colon desde el ano hasta el ciego. Se prac­
ticó colcctomía parcial, haciendo anastomosis del íleo con una porción de rec­
to de unos 10 cm. Ll edad actual de la paciente es de 13 años y la anasto­
mosis funcióna satisfactoriamente. Los controles endm:cópicos y las biopsias
practicadas periódicam~'nLc, 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 cáncer del
intestino grueso, sin que se pudiera demostrar ja existencia de poliposis recto­
cólica. Ocho individ LlOS no pudieron ser estudiados por distintos motivos, sin
embargo, de uno de ellos se sabe que presenta síntomas suficientes para sos­
pechar que es portador del padecimiento.

A 13 miembros de ambas familias se les practicaron estudios diagnós­
ticos. i\. todos se les hizo enema opaco con doble medio de contraste, a 3 trán­
sito gastrointestinal y a 7 rectosigmoidoscopía.

En 6 casos el estudio radiológico mostró colon normal; uno presentaba
un pólipo solitario en rectosigmoides y 6 poliposis rectocólica.

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 m·
tervenidos, utilizando dos técnicas quirÍlrgicas diferentes.

Para nuestro estudio tomamos en cuenta sólo 4 casos, ya que de los dos
restantes, en Lino el diagnóstico de poliposis familiar múltiple fue hülJazgo de
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autopsia, Slll que se disponga de ningún afro dato al respecto y el otro no ha
sido operado todavía.

En nuestra serie el sexo masculino predominó sobre el femenino,

1.a edad del inicio de los síntomas fue en general temprana. En 3 ca­
sos en la primera década de la vida. El tícmpo de evolución pre operatoria en
estos pacientes fue en general de ] a 3 años y de 29 aiios en el paciente que

falleció de carcinoma del recto. (Cuadro 2).

CCADRO 2

Edad de aparición de /os Jíl1tom,u y licmjJo de c¡oluciÓI] in'e oj)ei'dloria

Edad de apaKici6n
de los síntomas (años)

8
8

8
12

Tiempo dt' evoluci6n
pre operatoria (allos)

2

1

3
29

No. Ca.~os

J

J

1

1

La sintomatología poco aparente, en ocasiones llevó a los enfermos a
consultar COn el médico después de periodos de tiempo bastante largos; el pro­
lapso de masa por ano y 1ti rectorragia fueron los datos más llamativos del in­
terrogatorio, aunque igualmente frecuentes fueron la diarrea y los dolores ab­
dominales. (Cuadro 3).

CUADRO .'\

Sílt'OllldS

Síntomas

Rettortagias
Diarreas
Prolap.lo de nlasa
Do'ores abdominales

No. Casos

4/4
4/4
4/4
4/4

Las intervenciones quirúrgicas fueron d-= tres tipos y su elección estuvo
condicionada a la circunstancia de preservar o no la funcionalidad anorrectal
y a la malignidad de la lesión.

CUADRO 4

ll1terl'enúó/l quiní1'gic,¡

Intervención practicada

1 Colectomía parcial con anastomosis íleo rectal

1I Colectomía total, l'esecci6n de recto y cierre de ano con
íleostomía permanente

III Resección abdómino-perineal con linfadenectomía y colostomía
definitiva

TO. Casos

2

1
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Desde el punto de vista funcional los resultados han sido buenos en los
p3.cientes en i{ue se respetó parte del recto y el ano; regular, por el probLema
síquico residual, en el que se dejó ileostomía permanente y malo en el que ya
había degener(l.ción maligna anorrectal.

PATOLOGIA

.Se estudiaron las características morfológicas de las lesiones intestina·

les, en 3 niños con poliposis múltiple del colon, con edades de 10 años, 11 años
y 6 meses de edad. El tamaño de los pólipos varió entre 0,3 y 4 cm de diáme­
tro mayor y la mayoría se describieron como pediculados. En un solo caso
(G. M. T.), se contaron 73 y estaban localizados en todo el intestino grueso,
salvo en el colon transverso; .en los otros dos cásos,afectaban todo el colon. Des­
de el punto de vista histológico, el aspecto de los pólipos varió en un mismo pa­
ciente. En unos tenían características histológicas similares a las de las lesio­
nes identificadas en la literatura como "pólipos juveniles" o de "retención";
COI1 menor frecuencia presentaban estructura de glándula quística. Otros po­
drían ser mejor llamados hiperplásicos, ya que están formados por conglome­
rados de glándulas colónicas muy juntas entre sÍ, a veces de contorno irregular,
con algunas invaginaciones, pero casí siempre reve~tidas exclusivamente por cé­
lulas calciformes: aLgunas, sobre todo cerca de la superficie de la lesión, están
revestidas por células cilíndricas de citoplasma eosinofílico. Una característi­
ca importante de e~tos "pólipos hiperplásicos" esglle las glándulas llegan has­
ta la superficie de la lesión y no están cubiertas por una banda de estroma con
a$pecto de tejido de granulación, como ocurre en los pólipos de tipo juvenil.
Esta combinación de pólipos de tipo juvenil C011 pólipos de tipo hiperplásico,
fue predominante en dos casos (G. M. T. Y R. F. M.) En el otro caso (M.
Ch. Q.) predominaron los pólipos de tipo hipcrplásico y un mayor número de
glándulas revestidas por células cilíndricas de citoplasma eosinofílico. Es in­
teresante anotar que el padre de esta paciente tenía múltiples pólipos del co­
lon, de tipo hiperplásico y muri6 de un adenocarcinoma del recto a los 41 años
de edad.

A pesar de que en nuestros Casos existe una clara relaci6n familiar yen
los casos de poliposis múltiple familiar los tumores se describen como p6lipos
adenomato~os típicos, si aceptamos la nomenclatura propuesta por LANE y LE

no podríamos llamar pólipos adenomatosos a los tumores intestinales de nues­

tros pacientes. En dos de ellos tampoco predominaron los de tipo hiperplási­
co. A este respecto se puede citar que existen publicaciones sobre pólipos ju­
veniles, en los cuales las lesiones fueron múltiples. En un caso había una his­
toria dara de incidencia familiar (8).

La coexistencia en un mismo paciente, de pólipos de tipo juvenil con
pólipos de tipo hiperplásico, se podrí~' considerar como'- argumento en favor de

la posibilidad de que estos dos tipos de pólipos no sean sino distil{ltas etapas
de una misma lesión.
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Se revisaron las historias clínicas de los portadores de poliposis familiar
múltiple y se elaboró una historia familiar.

Se practi(:ó enema opaco con doble medio ele contraste, serie gastrodno­

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

consintieron en ello.
S::: hizo asimismo una revj~jón de los caracteres histolégicos de Jos pólipos.

posteIÍormente se elaboraron cuadros comparativos en cuanto a srílto­
matologia, edad de aparición de los síntomas y tiempo de evolución prc ope­
ratoria, haciendo énfasis en el tratamiento quirúrglCO (10, 11).

las conclusiones obtenidas son las sigllientes:

1. No se reportó ningún caso en menorcs de J año.
2. La aparición de los síntomas ocurrió entre la segunda lnitad de la J)n"

mera década y la primera mitad de lit segunda década de la vida.
3. En todos los casos los Slntomas prcdominan,es fueron: prolapso de ma­

sa por ano, rectotragia, diarrea y dolor abdominal, Los pólipos se en­
contraron en colon y recto.

4. El enema opaco Con doble medio <.le contraste, el tránsito gastrointesti­

nal y la rectosigmoidoscopí¡t, fueron elementos básicos p~lra el diagnós­
tico y elección del tratamiento.

S. El tratamiento indicado es el quirúrgico, de preferencia la co1ccto111ía
parcial con anastomosis íleorrcctal y la rcctosigmoidoscopía con extiq)a­

ción de los pólipos po;' medio de ligadura del pedículo o eléctrocoa-­
gulación.

6. [s temprano para poder valorar la evolución de los casos intervenidos

en que se hizo colcctom.ia parcial y anastomosis íleorrectal. Desde el pun­

to de vista. funcion3.1 y síquico el resultado ha ~ido bueno.

7. Se insiste en la neu.:sidad de un estudio familiar, con los medios diag­
nósticos enunciados, en toJos Jos casos (le poJiposis familiar o sospc~

chows de que lo sean.

8. En los niños con pólipos solitarios o aislados, predominan las lesiones

llamadas pólipos juveniles O ele rctencién y aunque en un menor númc­

ro de casos, tilmbiénse encuentran pólipos de tipo hipcrplúsico.
9, En los casos de poliposís múltiple con historia familiar, se obs~fvan dos

tipos de pólipos, juveniles o de retención e hiperpLbcos, COn predomi-
nio de estos últimos en un (:aso. .

10. Dentro eJe un criterio estr·jcto de clasificación, 110 se cncontraron en ni­
ños verdaderos pólipos adeno11latosos como los()b~cr"ados en los adtll­

tos.

11. Se ,ngierc que los pólipos juveniles o d~ retencioo y los hiperplásicos,
pueden ser distintas" etapas de una misma lesión. .

12. En el caso del síndrome de PVlrr.z JECHER\ b~ 1c$ion('5 ob$ervadas en
intestino delgado y recto SOn ignak~ a k; descritas Gn la literatura (8),
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