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En este capitulo seran tratados los siguientes
temas:
A) Poliposis adenomatosa familiar atenuada
B) Poliposis adenomatosa asociada a MUTYH
C) Poliposis hamartomatosas
a) Poliposis juvenil
b) Sindrome de Peutz Jeghers
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INTESTINALES

D) Poliposis hiperplasica o serrata
E) Poliposis filiforme

A) Poliposis adenomatosa
familiar atenuada (PAFA)

Es una variante fenotipica de la Poliposis
Adenomatosa Familiar. Se caracteriza por su
aparicién a una edad mds avanzada, la presencia
de menor cantidad de adenomas colorrectales
ocurriendo en aproximadamente un 8 % de las
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familias con diagndstico de Poliposis adenomatosa
familiar.

El riesgo de padecer cancer colo-rectal es mayor
al 80 % a lo largo de la vida. Su patréon de herencia
es autosomico dominante. (Fig. 1-2)
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Figura Nro. 1-2

Macro y microscopia de adenocarcinoma de colon en
caso de poliposis adenomatosa familiar atenuada.
(Gentileza del Servicio de Patologia del Hospital de
Gastroenterologia Dr. Carlos Bonorino Udaondo)

Con respecto a la aparicibn de adenomas
en duodeno y carcinoma periampular el riesgo es
similar que en PAF.

Para el diagndstico clinico de PAFA se han
propuesto los siguientes criterios:
- al menos 2 pacientes con 10-99 adenomas
mayores de 30 aios

- 1 paciente con 10-99 adenomas, mayor de 30
afos y un familiar de primer grado con CCR y pocos
adenomas.

Para ambos criterios sin familiares con mas de
100 adenomas menores de 30 afios de edad. *?”

Con respecto al estudio genético la mutacion se
detecta en aproximadamente el 25 % de los casos.
Se localiza en los extremos 5’ y 3’ del gen APC y en
el exdn 9. El mismo fenotipo se puede observar en
los pacientes con mutaciones en el gen MUTYH .

La pesquisa debe realizarse con colonoscopia por
la frecuencia de lesiones en colon derecho a partir
los 20 afios de edad de edad repitiendo el estudio
cada 2 afios. “*%”

Manejo de polipos colorrectales

Polipectomia endoscdpica en los casos en que
el nimero de pdlipos sea escaso. Cuando los
polipos por el nimero, tamano o grado de dipslasia
no puedan ser resecados en forma endoscdpica la
colectomia profilactica es la indicacion.

Pesquisa y seguimiento del tracto digestivo
alto

Se recomienda desde los 20 a 30 afos
endoscopia digestiva alta. Continuar con intervalos
segun el score de Spigelman.

Recomendaciones

- Test genético en miembros en riesgo de una
familia PAFA conocida o en pacientes con mas de
10 a 20 adenomas.

- Colonoscopia de pesquisa anual en portado-res
de la mutacién y en miembros de la familia en
riesgo  con test genético NO INFORMATI-
VO comenzando a la edad de 20 a 25 afios. (Grado
de recomendacién B)



- Pacientes con PAFA deben manejarse con
polipectomia endoscépica seguida de vigilancia
anual.

- Colectomia profilactica en casos de adenomas
muy numerosos para exéresis endoscépica o en
aquellos en donde Ila vigilancia endoscdépica no es
posible.

No hay consenso para pesquisa en tumo-res
extracoldnicos. Se sugiere manejo de estos
individuos como en la PAF clasica.

B) POLIPOSIS
ADENOMATOSA ASOCIADA
A MUTYH (MAP)

Esta forma de poliposis, MAP o poliposis
asociada al gen MUTYH, presenta un patrén de
herencia autosémica recesiva y fenotipicamen-

Figura Nro. 3
Poliposis atenuada. Pieza operatoria.Se observa
pélipo adenomatoso

camente se puede expresar como una forma
atenuada o como una PAF clasica con 100 a 500
adenomas. (Fig. 3-4) indice de deteccion de la
mutacién es del 15 al 20 %. **

Fsigura Nro. 4
Id, alafig. anterior, otro sector del colon.

Se produce por mutaciones bialélicas en el gen
MYH, siendo las dos mas comunmente halladas son
Y165C y G382D pero un 20% de los casos con
mutaciones bialélicas no tienen estas mutaciones.

El riesgo para CCR es levemente mayor que en la
poliposis atenuada, siendo mds frecuentes en colon
derecho y apareciendo alrededor de los 45 afos de
edad.

La afectacién extracoldnica es similar a la
observada en la PAF , aunque también se ha
descrito un riesgo incrementado para otros
tumores extraintestinales tales como céncer de
ovario, vejiga, piel y mama.

Recomendaciones
1- Test genético en pacientes con multiples
adenomas colorrectales, que son APC negativos o
aparentan tener un patrén de herencia autosémico
recesivo.

2- Colonoscopia cada 1 a 2 afios comenzando a
los 25 a 30 afios para portadores de mutacion MYH
bialélica. (Grado de recomen-dacién B) %

3- Colectomia en pacientes que no se pueden
manejar endoscépicamente.

4- Endoscopia alta cada 2 a 5 afios comenzando a
los 25 a 30 afios.(Grado de recomendacién C) ®



5- Advertir del riesgo incrementado para cancer de
vejiga, piel, ovario, mama y discutir la pesquisa de
estos canceres extraintestinales.

C) Poliposis
hamartomatosas

a) Poliposis juvenveil (PJ)

La poliposis juvenil es una enfermedad
genéticamente heterogénea, autosdmica
dominante, que se presenta en 1 cada 100.000
nacidos vivos, causada por mutaciones germinales
en los genes SMAD4 (cromosoma 18q1.1), BMPR1A
(cromosoma 10g 22-23) y en menor grado ENG
(cromosoma 9q 34.1) y PTEN. La mutacién se
identifica en el 60 % de los casos. (1.2.17) Cuando estd
afectado el gen SMAD4 ha sido asociada con
telangiectasia hereditaria hemorragica (THH)
(Sindrome de Osler Weber Rendu). **

La poliposis juvenil se caracteriza por la
presencia de podlipos hamartomatosos a nivel del
tracto gastrointestinal, la edad de aparicién es
variable, usualmente en la 12 y 22 década de la
vida. (Fig. 5-6) ®*”

El riesgo para CCR varia del 9 al 70 % "¢
Entre los tumores extracolonicos han sido
reportados carcinomas de estémago (riesgo del 21
al 32%), pancreas, duodeno e intestino delgado.

(Fig. 7)

Un 20 a 50% de los pacientes tienen historia
familiar positiva de poliposis juvenil. *

Se han citado los siguientes criterios clinicos
diagnésticos: 12228

Figrua Nro. 5

Poliposis juvenil. Pieza quirdsrgica de reseccion
intestinal  (Servicio de Patologia, Hospital de
Gastroenterologia Dr. Bonorino Udaondo)

Figura Nro. 6

Poliposis indtestinal. Imagen microscopica (Servicio
de Patologia, Hospital de Gastro-enterologia Dr.
Bonorino Udaondo)

-al menos 3 a 5 pdlipos juveniles recto-
coldnicos;

- 6 multiples pdlipos juveniles en el tracto
gastrointestinal;

- 0 cualquier nimero de pdlipos juveniles con
historia familiar de poliposis juvenil.



Figura Nro.7
Imagenes endoscdpicas de poliposis juvenil en
estomago.

Recomendaciones de pesquisa en PJ

El test genético debe realizarse al paciente
portador de poliposis juvenil y en caso donde se ha
identificado la mutacion, realizarlo a los familiares
en riesgo. La pesquisa endoscopica se reserva para
los portadores de la mutacién y para aquellas
familias en que la mutacién no es conocida.

En los pacientes portadores de la mutacién o en
los afectados por la enfermedad la pesquisa debe
continuar hasta los 70 afos. En contraste para los
individuos en riesgo la misma debera continuarse
hasta los 35 a 40 afios. **

Si bien no hay un consenso establecido para la
Optima pesquisa y seguimiento de los individuos
asintomaticos en riesgo o para la vigilancia o
manejo clinico de los pacientes con este sindrome,
autores como Steven Aretz y Lynch recomiendan:

1- Colonoscopia desde los 10 a 15 afios de edad
anualmente si no hubo exéresis endoscopica de
todos los podlipos, 6 cada 2-3 afios si no se
encontraron pdlipos. **”

2- Endoscopia digestiva alta desde los 10 a 15 afos
de edad, anual si hay pdlipos o si no hubiera repetir
cada 2 a 3 afios.

3- Evaluar posibles malformaciones vasculares,
monitorear con valores de laboratorio y sintomas
abdominales. Comenzar dentro de los primeros 6
meses de vida con la vigilancia de estas
malformaciones vasculares asociadas a THH.

4- Examen clinico y ultrasénico de glandula tiroides
desde la adolescencia.

5- Autoexamen mamario mensual y examen clinico
cada 6 a 12 meses.

6- Aln no existen lineamientos firmes con respecto
a la pesquisa y seguimiento de intestino delgado,
podria realizarse transito de intestino delgado o
capsula endoscépica desde los 25 afios de edad,
pero no hay recomendaciones definidas, asi como
tampoco para la prevencion del cancer de
pancreas. #1320

Manejo de los pdélipos colorrectales

Colectomia profilactica o coloproctectomia en
(figura 8y 9):
- gran cantidad de pélipos

- pélipos multiples que presenten cambios
adenomatosos o displasia de alto grado
- los pdlipos no pueden ser removidos

endoscdpicamente

Figura Nro. 8
Pieza quirurgica de coloproctectomia en paciente con
Poliposis juvenil.



(alteracién en el brazo corto del cromosoma 19 —
19p13.3), pdlipos hamartomatosos gastrointesti-
nales (Fig. 1-2), siendo el sitio de afectacion mas
frecuente el intestino delgado y pigmentacion
meldnica de piel y mucosas. Se presenta en 1 de
cada 150.000 / 200.000 nacidos vivos. La mutacion
se identifica en el 80 al 90 % de los casos (1.1g). El

riesgo de CCR es de aproximadamente del 30 al 40
%. (1-11-13-20)

Figura Nro. 9

Id. Figura anterior.Poliposis juvenil, coloproc-tectomia. Se Figura Nro. 10
observa la porcion rectal con severa afectacion, observese Macroscopia de pieza quirargica de reseccidn
la alta desnidad de pélipos en el sector distal. intestinal de paciente con Sindrome de Peutz Jeghers

(Servicio de Patologia, Hospital de Gastroenterologia
Dr. Carlos Bonorino Udaondo)
- los pacientes con sintomas que dificultan el
control (por ejemplo: sangrado)

- los pacientes que tienen historia familiar de
cancer colorectal ) (Fig. 3-4-5)

Resumen:

- Colonoscopia desde los 10 a 15 afios de edad
anualmente si no hubo exéresis endoscopica de
todos los podlipos, 6 cada 2-3 afos si no se
encontraron pélipos.

- Control endoscépico anual post cirugia

Figura Nro. 11
Microscopia de pieza quirdrgica de reseccion intestinal
de paciente con Sindrome de Peutz Jeghers (Servicio de

b) EnfermEdad de Peutz Patologia, Hospital de Gastroenterologia Dr. Carlos

Bonorino Udaondo)

Jeghers (PJE)

Las complicaciones relacionadas con los pélipos
intestinales son el hallazgo clinico mas notable. La
mayoria de los pacientes tienen episodios recurren-

Enfermedad polipésica  gastrointestinal
hereditaria, caracterizada por tener herencia
autosomica dominante, en el 80 % de los casos ha
sido reportado como afectado el gen LKB1-STK11



Figura Nro. 12

Invaginacién de intestino delgado que generd
cuadro de suboclusion intestinal en paciente
con Sindrome de Peutz Jeghers

tes de dolor abdominal resultante de |Ia
intusucepcion de los pdlipos (Fig. 3-4-5). Estas
suelen reducirse espontaneamente, pero algunas
veces dan lugar a oclusiones de intestino delgado
qgue requieren resolucidon quirurgica. Menos fre-
cuentemente los pacientes pueden presentar
hemorragia digestiva “™"

Tiene predisposicion a desarrollar neoplasias
intestinales y extraintestinales. Los sitios mas
frecuentes de malignizacion intestinal son el colony
recto, seguido de duodeno, estdmago, esdfago,
intestino delgado y pancreas. Dentro de las
neoplasias extraintestinales se destacan: el cancer
de pulmdn, mama, ovario, de la cuerda sexual con
tubulos anulares (SCTAT), el adenoma maligno de
utero (adenocarcinoma bien diferenciado de
endocervix), y tumor de células de Sertoli, siendo el
de mayor riesgo el cancer de mama con un 45 a
50% (8-13-16-20)

Figura Nro. 13
Pélipo hamartomatoso en ileon siendo resecado al
momento de confeccidn de bolsa ileal

Se han definido los siguientes criterios clinicos
de diagndstico:

- dos o mads podlipos tipo PJE histoldgicamente
confirmados;

- cualquier numero de PJE pdlipos en un individuo
con historia familiar de sindrome PJE en un familiar
cercano;

- pigmentacién cutdnea en un individuo con
historia familiar de sindrome PJE en un familiar
cercano (Fig. 14)

Figura Nro. 14
Enfermedad de Peutz Jehers.Manchas melani-cas en
piel y mucosas

- cualquier niumero de PJE pdlipos en un individuo
con pigmentacién mucocutanea.




Pesquisa y vigilancia endoscépica en pacientes
con enfermedad de Peutz Jehers %

La pesquisa es recomendada para individuos con
rasgos clinicos de PJE y o en aquellos con mutacién
conocida.

1- Andlisis de sangre con evaluacién de funcidn
hepatica y examen clinico anual.

2- Vigilancia endoscépica:

- Endoscopia digestiva alta y colonoscopia de base
desde la adolescencia. Si se detectan pdlipos los
examenes deben repetirse cada 2-3 afios hasta los
50 afos de edad. Si no se detectan pdlipos repetir a
los 18 afios de edad, y en caso de aparicidon de
sintomas realizarlo antes.

- Colonoscopia cada 1 a 2 afios a partir de los 50
afios de edad, por el rapido aumento del riesgo de
CCR a partir de esta edad.

- Examen de intestino delgado con entero-
tomografia o enterografia por resonancia o video
capsula endoscdpica comenzando a la edad de 8
afios. Debe repetirse segln hallazgos y luego cada
3 afos o antes si aparecen sintomas. Si no hay
polipos en el estudio inicial, el examen debe
repetirse a los 18 aflos o antes si aparecen
sintomas, repitiéndolo cada 3 afios.

- Otra alternativa podria ser el examen de intestino
delgado con transito con bario. (Fig. 15)

3- Pesquisa de patologia maligna en tracto genital:

- En varones realizar examen anual testicular desde
los 10 afios de edad. Ante alguna anormalidad
realizar ultrasonografia testicular. %

- En mujeres realizar pesquisa para cancer de cuello
uterino comenzando a los 21 afios de edad y
repitiéndolo cada 2 a 3 afios.

Algunos grupos sugieren pesquisa de cancer de
ovario usando CA125 y ultrasonido transvaginal.

Figura Nro. 15

Transito de intestino delgado. Pdlipo en ileon

4- Pesquisa de cancer de mama.

Se recomienda autoexamen mamario mensual
desde los 18 afios, examen clinico semestral desde
los 25 afios, asi como resonancia mamaria o
mamografia anual entre los 25 y 50 afios,
mamografia desde los 50 afios cada 1 a 3 afios.

5- Pesquisa de cancer de pancreas.
Solicitar Ecoendoscopia o Colangiorresonancia
cada 1 a 2 afios desde los 30 a 35 afios de edad.

Pesquisa en familiares de 12 grado de
portadores de enfermedad Peutz Jehers

Deben ser evaluados anualmente desde su
nacimiento, examen fisico, observar la presencia de
manchas meldnicas, o de pubertad precoz.



En varones buscar tumores testiculares.

El test genético debe ofrecerse a partir de los 8
afios de edad, en los casos de familiar en riesgo sin
enfermedad clinica aparente.

Manejo de polipos

Polipectomia endoscépica para pdlipos mayores
de 1 cm .; pdlipos grandes en intestino delgado
pueden requerir cirugia.

Colectomia profilactica en casos excepcionales:
- gran cantidad de pdlipos;

- pélipos multiples que presenten cambios adeno-
matosos o displasia de alto grado;

-los pdlipos no pueden ser removidos endosco-
picamente;

-los pacientes con sintomas que dificultan el
control (por ejemplo: sangrado).

D) Poliposis hiperplasica o
serrata

La poliposis hiperplasica (PH) es una rara
enfermedad con bases genéticas poco conocidas y
riego aumentado para el desarrollo de céncer
colorrectal (CCR), descripta por primera vez en
1977 por Spjut y Estrada que se manifiesta
usualmente alrededor de los 50 afos de edad y no
presenta afectacidon extraintestinal. En el 84 % de
los pacientes son diagnosticados también otros
tipos de pdlipos.

Los portadores de este sindrome pueden ser
asintomaticos, o presentar sangrado gastroin-
testinal, anemia, diarrea, dolor abdominal y pérdida
de peso. Algunos pueden debutar con sintomas de
obstruccién, la que en general ocurre por
intususcepcion asocia-da a un pdlipo.* 2%

Las lesiones que pueden conformar el
sindrome son variadas y dentro de estas los pdlipos
mas representativos son los pélipos aserrados
sesiles aunque todos pueden paticipar en el conteo
de las lesiones. (Fig.16)

Figura Nro. 16
Vista endoscopica de pdlipo hiperplasico
pediculado y resecado endoscépicamente.

Los poélipos hiperplasicos clasicos se carac-
terizan por ser lesiones pequefias, de color similar al
de la mucosa normal, o levemente mds palidas.
Histoldgicamente las criptas estdn tapizadas por un
epitelio hiperplasico que le da a la luz de la cripta
una apariencia ondulada; el epitelio aparece

Figura Nro. 17

Pélipo hiperplasico a bajo aumento, se distingue area
proliferativa en la base de las criptas, y drea aserrada
con maduracion en superficie. (H-E 25x) (Servicio de
Patologia, Hospital de Gastroenterologia Dr. Bonorino
Udaondo)



Figura Nro. 18

Pélipo hiperplasico a mayor aumento, zona superficial
con glandulas aserradas y con secrecién de mucina.
(H-E 100x) (Servicio de Patologia, Hospital de
Gastroenterologia Dr. Bonosrino Udaondo)

aserrado por el aplanamiento de las células,
aparecen hipermaduras en superficie con nucleos
pequefios y basales (Fig. 17,18). Pueden evolu-
cionar a un podlipo hiperpldsico mixto o a un
adenoma aserrado. (Cuadro 1)

Los podlipos caracteristicos del sindrome son
grandes , por lo general mayores a 1 cm., multiples,
con patron de crecimiento sésil, se ubican a lo largo
de toda la extensidn del colon, pero predominan en
la regiéon proximal, y se denominan pdlipos
aserrados sésiles. Difieren morfolégicamente de los
polipos hiperplasicos clasicos mostrando una
configuracion aserrada prominente que llega hasta
la base de las criptas, dilatacion y horizontalizacién
de las criptas basales con forma de L o T invertida
(Fig. 23), tienen mayor atipia celular especialmente
en la zona superficial de las criptas.*>*?

Figura Nro. 18
Adenoma serrato tradicional a bajo aumento, se
observan glandulas aserradas, sin maduracién en
superficie. (H-E 25x)

Las lesiones antes clasificadas como podlipos
hiperplasicos comparten con los pélipos aserrados
la configuracidn particular de sus glandulas, estos
representan un grupo heterogéneo de pdlipos,
algunos de los cuales tienen un riesgo significativo

Figura Nro.19

Adenoma ser rato tradicional a mayor aumento,
donde se ve morfologia aserrada , displasia citoldgica
y caracteristicas celulares como citoplasma eosinéfilo
, disminucién de la mucosecrecion y nucleos
elongados a ovales, hipercromaticos. (H-E 40x)
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Poliposis hiperplasica /serrata.
Nomenclatura y clasificacion de los pélipos

I. P6lipo hiperplésico clasico

I1. Pélipo aserrado sesil

I11. P6lipo aserrado

IV. Pcolipos aserrados mixtos,
Asociado a adenoma tradicional

Cuadro Nro. 1

Poliposis hiperplasica/serrata. Nomenclatura y clasificacion de
los pdlipos

Criterios Requisitos

al menos 5 pélipos
hiperplasicos proximales al
colon sigmoides, 2 de los
cuales sean mayores de 10
mm . de diametro ¢

cualquier numero de pélipos
hiperplasicos proximales al
colon sigmoides en un
individuo que tiene un familiar
de primer grado con PH 6

mas de 30 pdlipos

1] hiperplasicos de cualquier
tamafio distribuidos a través
del colon

Modificacién Afio 2010

- Cambio de Poliposis
hiperplasica a serrata

- Disminucién del numero de
polipos a 20 en el 3° criterio

Cuadro Nro. 2

Criterios clinicos para el diagndstico de sindrome de Poliposis
hiperplasica / serrata. Publicados inicialmente en el afio 2000 y
modificados 2010 - Organizacién Mundial de la Salud (OMS). )

de transformacion neoplasica y son precursores del
CCR esporadico con inestabilidad microsatélite alta
(MSI-H). 1529

Los pdlipos aserrados sesiles no siempre
pueden ser diferenciados histolégicamente pero a
nivel molecular presentan una mutacion frecuente
del BRAF y extensa metilacién del ADN, mientras
que los hiperplasicos clasicos presentan mutacion
del K-RAS y menor metilacién del ADN. Un factor
determinante en el diagndstico y reconocimiento
de estas lesiones es el entrena-miento de los
patélogos. (Fig. 18)

Figura Nro. 20
Id. Figura andterior (H-E x 100)

Figura Nro. 21

Adenocarcinoma serrato. A la izquierda abajo mucosa normal.
El resto de la foto muestra glandulas aserradas con areas
cribiformes y displasia de alto grado. (H-E 40x)
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Figura Nro. 22
Adenocarcinoma serrato. Glandulas aserradas irregulares
y reaccién desmoplasica del estroma. (H-E 40x)

Figura Nro. 23

Adenocarcinoma serrato. A mayor aumento se
observan alteraciones nucleares de alto grado. (H-E
600x)

Figura Nro. 23
Pélipo serrado sésil, configuracién en bota de la base
de las criptas.

Figura Nro. 24

Imagen que muestra el pdlipo aplanado sobre los
pliegues mucosos, (pieza en formol para su estudio
histopatoldgico)

Figura Nro. 25

Adenocarcinom serrato

Figura Nro. 26

Adenocarcinoma serrato

Los adenomas serratos tradicionales descriptos
en 1990 “? son pélipos raros con caracteristicas
citolégicas de adenoma y arquitectura de
hiperplasico; se presentan con morfologia plana y
tienen frecuentemente focos de displasia de alto
grado, mayor complejidad arquitectural, pronun-
ciada eosinofilia citoplasmatica, nucleos elongados
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hipercromdticos y carencia relativa de células
caliciformes (Fig. 18-19-20). Estos evolucionan al
CCR por mutaciones del K-ras, con estabilidad
microsatélite y poseen caracteristicas genéticas
moleculares y morfoldgicas similares a la via
carcino-genética convencional APC (Fig. 21-22-
23).(6—19—25)

No se han hallado mutaciones germinales pero
el estudio genético de los pdlipos para KRAS y
mutacién BRAF pueden ayudar al diagnéstico. *2?

Como sintesis los pdlipos serratos sésiles son
precursores de CCR asociado a MSI-H y constituyen
aproximadamente el 15% de los casos esporadicos
diagnosticados, y muestran la presencia de
hipermetilacion de multiples genes (CIMP) vy
mutaciones en el BRAF.(19.55

Existen criterios clinicos para el diagndstico del
sindrome de PH definidos en el afio 2000 por la
Organizacion Mundial de la Salud (OMS) los cuales
han permitido distinguir esta entidad de los pdlipos
hiperpldsicos comunmente observados satélites al
CCR (Cuadro 2).

Desde la publicacién de los criterios numerosos
autores han propuesto modificaciones entre ellas
sugirieron que los pdlipos serratos atipicos (pdlipos
serratos sésiles, adenomas serratos y podlipos
mixtos) sean incluidos en el conteo de las lesiones.
Esto es motivado por la gran heterogeneidad
fenotipica con respecto al numero, tamafio,
histologia de los pdlipos, sexo, edad, presencia o
historia familiar de CCR, lo cual es un punto clave
para el entendimiento de esta entidad. En el afio
2010 se reemplazd en los criterios de la OMS la
terminologia pdlipo hiperplasico por pdlipo serrato
y se bajé el numero de pdlipos a 20 en lugar de 30,

denominando al sindrome poliposis serrata.™>’%
22)

Uno de los diagndsticos diferenciales de la
poliposis hiperplasica hasta no tener la certeza
histolégica de las lesiones es la poliposis
adenomatosa familiar atenuada porque se
asemejan en la edad de presentacion, el nimero
reducido de pdlipos y el desarrollo mas tardio del
CCR respecto a la poliposis adenomatosa familiar
cldsica, maxime teniendo en cuenta que
frecuentemente en las biopsias por videocolo-

noscopia se demuestra algin pdlipo hiperplasico
junto a los adenomas.”?”

Con respecto al riesgo de cdncer colorectal,
Buchanan et al. 5y observé en 126 pacientes con una
edad media de 49 afos, con pdlipos serratos
multiples mayormente del colon proximal, una
prevalencia del 41%. El 85% tenia al menos un
polipo reportado como adenoma y el cancer colo-
rectal estuvo significativamente asociado a la
coexistencia de adenomas (p<0,03). En general los
carcinomas que se desarrollan a través de la via
serrata se caracterizan por ser multiples y
localizarse en el colon proximal, aun asi en estudios
con gran numero de pacientes menores de 50 afios
se ha encontrado que el 60% de los tumores se
alojaron en el colon distal. .21

El riesgo para el carcinoma colorectal en los
familiares de primer grado de los individuos con
Poliposis hiperpldsica todavia no esta claro, sin
embargo algunos trabajos citan un riesgo mayor
que el de la poblacidn general. Por este motivo la
vigilancia y recomendaciones para familiares son
aun controvertidas, aunque hasta el momento en
que se tenga un sustrato genético identificado
estaria justificada la vigilancia con colonoscopia en
familiares de primer grado. 57 Aretz ™ propone en
pacientes y familiares de primer grado comenzarla
desde los 20 afios de edad y realizarla cada 1 a 3
afios, sin otro tipo de estudios complementarios.
East et al. (1) sugieren realizar en los padres y
hermanos una colonoscopia al momento del
diagndstico del caso indice y en los descendientes a
una edad 10 aiflos menor al mismo.

En cuanto a la periodicidad de la vigilancia
endoscdpica proponen las siguientes reco-
mendaciones basadas en el consenso y opinién de
expertos:

1- Los podlipos serratos sésiles sin displasia luego de
reseccion completa requieren el seguimiento
corriente para adenomas, estratificando acorde al
tamafio del pdlipo y la multiplicidad.

2- Para las lesiones hiperplasicas proximales al
rectosigma, en lesion Unica mayor o igual a 10 mm.
0 tres 6 mas lesiones pequefias menores a 10 mm
.repetir la colonoscopia a los 5 afios.
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3- Para pacientes con diagndstico de sindrome de
poliposis hiperplasica (actualmente denominada
poliposis serrata), colonoscopia cada 1 a 2 afios con
reseccion de todas las lesiones 2 5 mm . si es
posible. Esta reseccién es de preferencia en un
centro de referencia. A los familiares de primer
grado del caso indice se les deberia ofrecer
colonoscopia de pesquisa con “dye-spray”

4- Luego de una reseccién fragmentada de un
polipo serrato sésil, repetir la colonoscopiaen2 a6
meses para la revision del sitio de polipectomia por
una probable recurrencia.

5- Luego del diagndstico de pdlipo serrato sésil, un
polipo hiperplasico grande, o sindrome de poliposis
hiperplasica/serrata, debe considerarse fuerte-
mente la cromoendoscopia pancolénica para
optimizar la vigilancia.

6- Debe ser considerada una vigilancia extendida
mas alla de los 75 afos por el potencial de rapida
transformacion neoplasica y la ocurrencia de cancer
en estas lesiones precursoras en pacientes
mayores, aunque esta estrategia debe ser medida
cuidadosamente por el riesgo de repetidas
colonoscopias.

7- Los intervalos de vigilancia pueden requerir
modificaciones ante otros factores de riesgo como
la edad, la historia personal o familiar de CCR, la
presencia de comorbilidades, o si la colonoscopia
no ha sido completa y precisa. Sujeto a
modificacion por nuevos datos.

8- Los patdlogos deben adquirir experiencia en el
diagndstico de pélipos serratos sésiles.

Recomendaciones terapéuticas

El manejo de la PH (7.19) implica la remocién de
todas las lesiones premalignas, la vigilancia
posterior y el consejo al paciente y los familiares.
Dependiendo de la edad del paciente, las
comorbilidades, el tamafio y localizacion de la
lesion se optard por alguna de las siguientes
opciones terapéuticas:

1- Reseccion endoscdpica de todas las lesiones
mayores de 5 mm. y vigilancia posterior. Cirugia si
no hay centro especializado en reseccidn
endoscdpica o si el paciente no adhiere a
colonoscopias de vigilancia.

2- En lesiones no resecables endoscépica-mente,
por tamafo o multiplicidad, o en presencia de un
cancer de colon se recomienda la colectomia total
con ileorrectoanastomosis, con vigilancia
endoscopica del recto remanente cada 6 a 12
meses.

3- En lesiones no resecables endoscépica-mente en
un paciente que no es buen candidato para la
cirugia o se rehusa a la misma, vigilancia con
colonoscopia y biopsia para detectar
transformaciéon maligna.

Los pacientes deben ser evaluados y seguidos en
centros especializados y es de gran importancia el
consejo al paciente y familiares.

Conclusiones:

1) La poliposis hiperplasica 6 serrata es una
enfermedad fenotipicamente heterogénea

2) Es fundamental en el diagndstico
entrenamiento de los patdlogos”

3) Debe vigilarse y tratarse estrictamente dado su
riesgo aumentado para carcinoma colorectal.

4) Es ideal la evaluacidon y seguimiento en el
contexto de un Registro o centro especializado

5) El riesgo en los familiares de presentar la
enfermedad no es claro todavia.

“

el

E) POLIPOSIS FILIFORME

La poliposis filiforme (PF), lesién inflamatoria y
benigna también denominada pdliposis gigante
inflamatoria, es una manifestacién poco comun en
la evolucion de la enfermedad inflamatoria
intestinal y representa una variante extrema de los
polipos inflamatorios vistos en estas enfermedades,
asociandose algo mds frecuentemente a colitis
ulcerosa que a enfermedad de Crohn.”® También
pueden observarse en los pacientes que presentan
colitis quiescentes, y otros procesos inflamatorios
como ser colitis isquémicas, granulomatosas y
colitis infecciosas.”

Si bien algunos de los pdlipos llegan a medir
hasta 1,5 cm. de didmetro, otros son milimétricas
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Figura Nro. 27
Pieza de reseccion quirdrgica
macroscépicos de poliposis filiforme

(formalizadas). Aspectos

La localizacion de preferencia es el colon izquierdo,
sigmoides y descendente, la afectacién puede ser
segmentaria o también conformar conglomerados
de podlipos lo que puede ser interpretado como
masas tumorales en la visidn endoscépica o los
estudios radiolégicos. En otros pacientes la
afectacién del colon es difusa, pero este patrén es
menos comun. (Fig. 27 a 28)

Figursa Nro. 28

Aspectos macroscopicos de poliposis filiforme

Los sintomas son inespecificos y pueden variar
desde formas leves a severas, observandose
anemia, dolor abdominal cdlico, melena, oclusion
intestinal, intususcepcién y otros. El paciente puede
estar sin diagndstico de enfermedad inflamatoria
intestinal y
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Figura Nro. 29
Aspectos microscopicos de Poliposis filiforme coldnica (Las 3
primeras figuras H-E 2,5 X y las 2 ultimas H-E 10 X) Gentileza
del Servicio de Patologia Hospital de Gastroenterologia Dr.
Bonorino Udaondo.

debutar con los sintomas descriptos haciendo
sospechar una enfermedad neoplasica'®*3"

Algunos pacientes llegan a cirugia con
diagndstico presuntivo de neoplasia de colon, o a
causa de alguna manifestaciéon aguda como por
ejemplo hemorragia masiva u oclusién intestinal,
pero por si misma la entidad no tiene indicacién de
quirargica.® >

Una de las dificultades es la posibilidad de algun
carcinoma oculto en la gran densidad de pdlipos
gue ocupan la luz coldnica, por lo que es prioritaria
la evaluacion minuciosa de la pieza quirurgica por el
patdlogo.”

Histopatoldgicamente los pdlipos estan cons-
tituidos por ejes de submucosa con obliteracion
fibromuscular, recubiertos por mucosa con ligera
distorsién criptica, mucosecrecidon conservada vy
leve infiltrado inflamatorio mononuclear. Algunos
se encuentran erosionados con vasos de
neoformacién, mayor componente inflama-torioy a
nivel submucoso se observa hipertrofia de Ia
muscular de la mucosa. Los ganglios linfaticos
asociados presentan hiperplasia folicular reactiva.
(Fig. 29)
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