Volumen XL
Enero-febrero 1986
Namero 1

(GIRLGIN
ESRANDUA]

Poliposis familiar miltiple: Desaparicion de pdlipos

rectales tras colectomia total

F. Sancho Merle (1) *, R. Sospedra Ferrer (1) *, D. Vilar Sanchis (1) **, J. Camps Roig (1) ***

y C. Ferndndez Martos (2) **

Servicio de Cirugia (Dr. C. Vizquez Albaladejo). Departamento de Oncologia Médica (Dr. M. Llombart Bosch). Instituto

Valenciano de Oncologia.

Palabras clave: Poliposis familiar multiple. Tratamiento quirdrgico. Proctocolectomia. Colectomia total.

Resumen

'En el presente trabajo se describe un caso de poliposis
familiar méltiple y 1a desaparicion de los pélipos rectales
restantes tras la prictica de colectomia total.

‘Este hecho puede servir como justificante para la no uti-
lizacién de inicio ,de téenius que incluyan la
- proctectomin, dada regrellén de los pélipos res-

tantes y su perl’ecto control endoscépico postquinirgico.

Abstract

One case of multiple familial polyposis and the disap-
pearance of the remaining rectal polyps after performing
total colectomy is described in this work.

This fact can justify the non-utilization of surgical tech-
niques which may include protectomy, in view of the pos-
sible regression of the remaining polyps and their perfect
post-surgical endoscopic control.

Zusammenfassung

In der vorliegenden Arbeit beschreiben die Verf. einen
Fall von vielfiltiger Familien-polypose sowie das Ver-
schwinden der restlichen rektalen Polypen nach Durch-
fithrung der totalen Cholektomie.

Diese Tatsache konnte als Berechtigung dafir dienen,
die chirurgischen Methoden von Anfang an auszuschlie-
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Valencia.

ssen, soweit sie sich auf die Proktektomie beziehen, unter
besonderer Beriicksichtigung der maglichen Regression
der restlichen Polypen und ihrer vollkommenen post-chi-
rurgischen endoskopischen Kontrolle.

Résumé

On décrit un cas de polypose familiale multiple et la dis-
parition des polypes rectaux restants aprés avoir pratiqué
une colectomie totale.

Ce fait peut servir comme justifiant pour la non-utilisa-
tion de techniques chirurgiques qui peuvent inclure proc-
tectomie, étant donné la possible régression du reste des
polypes et leur parfait contrdle endoscopique postchi-
rurgique.

Introduccién

La poliposis familiar multiple (PFM) es una en-
fermedad hereditaria con caricter mendeliano do-
minante, lo que implica su aparicion en la descen-
dencia en un 50% de los casos, afectando por igual
a los dos sexos y pudiendo transmitirlo ambos.

La edad media de aparicion se centra entre los
veinte y los treinta afios, y es excepcional que el pri-
mer sintoma sea antes de los diez y después de los
cuarenta afos’. ”

Se considera una enfermedad preneopldsica por-
que existe un 100% de incidencia de carcinoma co-
lorrectal en los enfermos no tratados. En los varones
existe una posibilidad de degeneracién maligna cin-
Co veces superior que en las mujeres. En un estudio
de 65 pacientes afectos de PFM, sin’ tratamiento, a
los treinta afios todos habian fallecido y desarrolla-
do uno o varios carcinomas. En el 47,6% de los ca-
sos, la degeneracién neopldsica de la PFM era mul-
ticéntrica 2.3,
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Es probablemente correcto decir que la PFM es la
enfermedad precancerosa mas claramente definida
que se conoce en medicina“. Parece ser que existe
un factor genético que provoca un rdpido crecimien-
to del epitelio intestinal, dando lugar a la hiperpla-
sia de la mucosa y a la formacién de muiltiples
adenomas.

La localizacién de los p6lipos es uniforme, desde
el ciego hasta el canal anal, aunque suelen ser mas
numerosos en colon descendente y recto.

Habitualmente, entre el 35 y 40% de los pacientes
ingresados para colectomia por poliposis presentan
ya un carcinoma invasor, y este porcentaje aumenta
considerablemente hasta el 66% cuando existe sin-
tomatologia de sospechas.

En algunos casos, la poliposis miiltiple de colon
se asocia con tumores generalmente benignos de los
tejidos conjuntivo, 6seo y SNC, describiéndose
como entidades clinicas diferentes a la PFM, como
los sindromes de Gardner y Turcot-Despres, res-
pectivamentes. 7.

Material y métodos

Varén de veintiséis afios de edad, que acude a nuestro
centro para diagndstico y orientacién terapéutica de posi-
ble poliposis colorfectal.

En su familia se diagnosticé carcinoma de colon sobre
poliposis muiltiple, por linea materna, en su abuelo y dos
tios, asi como en su madre y dos hermanos.

Tras estudio radiolégico, endoscépico y de marcadores
tumorales se pudo comprobar 1a existencia de multiples
polipos colorrectales sin degeneracién neoplasica (fig. 1).
Las exploraciones complementarias permiten descartar
sindromes asociados. Con el diagnéstico de PFM asinto-
matica, que go menoscaba su estado general, se inicia in-
tervencioén quirirgica para efectuar colectomia total. Esta
tiene lugar el 29-4-83, resecdndose todo el colon y practi-
cando anastomosis ileorrectal, terminoterminal monopla-
no (figs. 2 y 3). A pesar de la proteccién gistrica con ci-

Fig. 1.—Endoscopia preoperatoria.
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Fig. 2.—Pieza de colectomia total.

Fig: 3.—Detalle de pieza de colectomia mostrando numerosos
polipos.

metidina en el postoperatorio inmediato, preseuta he-
morragia digestiva alta, que cede con tratamiento médico.

El informe histopatologico (Prof. Llombart Bosch) des-
cribe el cuadro tipico de la PFM: numerosos pélipos ade-
nomatosos con displasias moderadas y severas del epite-
lio, sin signos de degeneracion maligna.

La revisién rectoscdspica a los seis meses, sorprenden-
temente, pone en evidencia la desaparicién de maultiples
polipos rectales que quedaban en ampolla tras la colecto-

Fig. 4.—Endoscopia
postquirurgica.
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mia total (fig. 4), habiendose reducido a cuatro, de los que
dos se resecan con asa de polipectomia. En la revision al
‘afio de la intervencidn, los dos ultimos pdlipos se extir-
pan por el mismo método.

Discusién

El tratamiento en los casos que no han desarro-
llado un tumor maligno tiene como objetivo funda-
mental evitar que éste se genere, ya que ésta es la
causa de muerte més importante de los pacientes.

Actualmente, las alternativas bdsicas para el tra-
tamiento quinirgico profilactico son: colectomia y
anastomosis ileorrectal, proctocolectomia e ileosto-
mia con o sin continencia y colectomia y mucosec-
tomia rectal con esterilizacién ileoanal &11,

La gran discusién entre las dos primeras técnicas,
que difieren fundamentalmente en la reseccién o no
del recto, se produce por las posibilidades que exis-
ten de degeneracién cancerosa de los pélipos resi-
duales en ampolla rectal. Ese hecho es mas frecuen-
te cuando en la primera intervencién ya habia un
carcinoma presente y cuando el nimero de pélipos
rectales es muy elevado 12.

Los porcentajes de aparicién de un tumor malig-
no son muy vériables, dependiendo fundamental-
mente de la duracién del perfodo de vigilancia.
Aquellos autores que controlaron los pacientes en-
tre diez y veinte afios indican porcentajes de inci-
dencia que oscilan entre el 58,9% hasta el 2%. Exis-
te una serie de 25 casos entre los que no se detecto
ningun carcinoma de colon & !2-15,

Por otra parte no siempre el tumor se genera so-
bre un péljpo, sino que puede hacerlo sobre mucosa
aparentemente normal.

Es evidente que estos pamentes pueden desarro-
llar un carcinoma, pero dicho riesgo puede asumir-
se basicamente porque el control del segmento rec-
tal es ficil. Por otra parte, la reseccién o fulguracion
de los pélipos restantes en recto es sencilla, puede
efectuarse en distintas sesiones y es un método des-
crito desde hace varios aios !¢, Algin autor describe
que en sus casos, cuando apareci6é un carcinoma, se
diagnosticé en estadio A de Dukes 5. No parece, por
tanto, justificable la proctocolectomia profilactica
como alternativa quiriirgica, mdxime cuando no hay
tumor maligno presente. Pero, ademds, uno de los
aspectos que pueden contraindicar la amputacién de
recto es la descripcién de la desaparicién esponti-
nea o al menos la disminucién de tamaiio tras la co-
lectomia y anastomosis ileorrectal de los pélipos re-
siduales en recto, hecho éste consignado por nu-
merosos autores, como De Cosse!’, Sheperd '3,
Waugh 19, Williams 20, Cole 21, Hubbard 22 y Dukes 23.

Parece que, dada la retrocesion de los pélipos des-
de la linea de anastomosis rectoileal hasta margen
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anal, pudiera deberse al efecto del contenido acido
ileal 7. No obstante, este hecho no es considerado
por algunos autores como mecanismo de proteccion
a largo plazo, pudiendo incluso volver a aparecer 4 &.

Aun asumiendo esta ultima opinién, no cabe
duda que el que hayamos podido constatar la desa-
paricion espontinea de los polipos merece la aten-
cion, toda vez que supone que es factible efectuar
una cirugia de preservacion de la ampolla rectal, so-
bre todo en pacientes con PFM, que todavia no han
experimentado degeneracidon cancerosa. El control
del segmento rectal, asi como la reseccion de poli-
pos residuales, no plantea grandes problemas y se
puede llevar a cabo sin producir excesivas molestias
a los pacientes. Desde luego, sin comparacién con
las que puede suponer la coloproctectomia total.

Parece prudente, al menos de inicio en estos ca-
sos sin tumor maligno presente, la preservacion del
segmento rectal y su control endoscopico semestral.
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