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RESUMO

A Sindrome do Céncer Familiar foi descrita
pela primeira vez em 1913 por Aldred S. Warthin,
e melhor caracterizada por Henry T. Lynch na
década de sessenta. A sindrome caracteriza-se pela
ocorréncia de cdncer que se instala mais freqien-
temente nos célons e secundariamente no endo-
meétrio; histologicamente, é do tipo adenocarci-
nomas, e seu desenvolvimento estd condicionado
a fatores genéticos.

Os autores analisam quatro pacientes, portado-
res de cdncer do célon, membros de uma familia
de sete irmdos. Trés eram do sexo masculino e
um do sexo feminino. Os tumores estavam locali-
zados no célon proximal, em dois pacientes, e os
outros dois restantes no célon distal. Histologica-
mente, eram adenocarcinomas e a idade média
dos pacientes era de 46,5 anos. Descrevem ainda
0 quadro clinico, o diagndstico, as formas de
tratamento e a sobrevida.

Trés pacientes foram tratados no Servico de
Cirurgia Geral dos Plantadores de Cana de Cam-
pos — RJ; e um na 62 Enfermaria da Santa Casa
de Misericérdia do Rio de Janeiro.

Dos trés irmdos restantes, dois {masculinos) en-
contram-se livres da doenca e um (feminino)
faleceu hd mais ou menos dez anos com diagnds-
tico de ‘céncer do intestino”, ndo confirmado
pelos autores deste trabalho.

S&o descritas no homem vdrias sindromes trans-
mitidas geneticamente, que se extériorizam com
multiplas manifestacdes, mas tendo em comum
lesdes envolvendo o cbélon, tais como: Polipose
Familiar Hereditdria, Sindrome de Gardner,
Sindrome de Turcot, Sindrome de Cron-
khite-Canadd. Todas estas. condicGes apresentam
polipose coldnical.

Na Polipose Familiar Hereditaria e na Sindro-
me de. Gardner, hd probabilidade de transforma-
¢do dos pélipos em neoplasia maligna, no decurso
da vida!.
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A Sindrome do Céncer Familiar caracteriza-se
por ser transmitida geneticamente, e ndo estd
associada & presenca de polipose multipla, como
fator predisponente ao aparecimento de céncer
coldnico?r 316,

A sindrome foi descrita pela primeira vez por
Aldred S. Warthin em 1913% e foi melhor
caracterizada por Henry T. Lynch na década de
sessenta. Lynch*' 5+ 61 7+ 8 estabeleceu 0s
seguintes critérios para designacdo de Céncer
Familiar:

a) O diagndstico de carcinoma precisa ser
feito, no mfinimo, em 256% dos parentes da
primeira geracdo. '

b) A maior freqiéncia de neoplasias malignas
na familia sera de '‘adenocarcinomas’ acometen-
do principalmente o cblon e secundariamente o
endomeétrio.

¢) Pode haver a presenga de cincer em outros
sftios anatdmicos diferentes, numa frequéncia
maior do que na populagdo geral.

d) ldade precoce para o ataque do céncer,
quando comparada com a mesma variedade histo-
lbgica que ocorre na populagdo geral.

e) Neoplasias malignas primdrias multiplas po-
dem ocorrer mais frequentemente do que na
populacdo geral.

f) Modo de heran¢a autossbmica dominante.

A predilecdo da tumorogénese pelo cdlon pro-
ximal (direito) pode ser, contudo, outro sinal
clinico de uma predisposicdo genética para o
céncer do colon.

Na Sindrome do Céncer Familiar, a primeira
geracdo tem aproximadamente 50% de risco para
o desenvolvimento do céncer, e provavelmente o
cdncer ocorrera no cbélon ou no endométrio,
embora outros sitios anatdmicos possam também
estar envolvidos®. Lynch®, baseado na anélise de
316 casos de céncer do colon em doze familias,
revelou a compatibilidade de 3% de risco de um
segundo cancer primario em cada ano de sobrevi-
véncia apds o ataque inicial. Se a sobrevivéncia
apbés o cancer inicial for de 18 anos, 0 risco
cumulativo de um segundo céncer primario exce-
de 40%.

O risco para um terceiro cdncer primario €
maior do gue o risco para um segundo cancer
primério (6,9% versus 3% por ano de sobrevivén-
cia). Notavelmente, o risco acumulado para um
terceiro cancer primdrio aproxima-se de 70% por
doze anos de sobrevivéncia apds o ataque de um
segundo céncer primario (ver Tabela 1),

Baseado nos seus achados Lynch e cols.®
indicam que consideragdo cuidadosa deveria ser
dada a extirpagdo total dos principais érgdos
envolvidos na Sindrome do Céncer Familiar.

Tabels 1
Risco/Ano de Risco
sobrevivéncia cumulativo
Para um segundo 3% + 40%/sobrevida

cancer primdrio de dezoito anos

+ 70%/sobrevida

Para um terceiro 6.9%
! de doze anos

céncer primério

" PACIENTES E METODOS

‘Num periodo de seis anos (1974-1980), foram
tratados no Servico de Cirurgia Geral do Hospital
dos Plantadores de Cana de Campos, trés irméos
de uma famflia, portadores de céncer de célon. A
histéria familiar revelava a ocorréncia de outra
irm3 portadora da mesma patologia, tratada na 62
Enfermaria da Santa Casa de Misericérdia do Rio
de Janeiro.

Caso 1

M.R., homem de 44 anos, branco, casado,
lavrador, natural de Campos. Internou-se em
23/10/74 no H.P.C. (prontudrio 18238} com
quadro de dor abdominal, de média intensidade,
localizada no hipogastrio, acompanhada de consti-
pacdo intestinal. Este quadro tinha uma evolucdo

de 4 meses. Ao exame fisico, apresentava-se em
bom estado geral, com sinais vitais normais. O
abdome apresentava massa palpavel, localizada no
flanco esquerdo, de *6cm, mobvel, dura e
indolor. Dentre os exames complementares, 0s
anormais eram: E.C.G. mostrando sobrecarga
atrial esquerda; clister opaco, mostrando lesdo
estenosante no cdlon descendente com distensido
do célon transverso. No dia 29/10/74, o paciente
foi encaminhado ao centro cirtirgico, e durante a
laparotomia foi encontrado um tumor do cbion
descendente com invasdo da serosa, presenca de
génglios regionais comprometidos e Ifquido asciti-
€co0 em pouca quantidade. Foram realizadas hemi-
colectomia esquerda, limpeza ganglionar ao nivel
da aorta, de ambas as ilfacas primitivas e da veia
cava inferior, como também transversossigmoidos-
tomia término-terminal. No 59 dia de pds-opera-
tério apresentou quadro de obstrugdo intestinal,
sendo reoperado e executada a desinvaginagdo
simples de uma invaginagdo fleo-ileal com evolu-
¢d0 pés-operatéria sem anormalidades.

Laudo histopatoldgico (microscopico): ““Adeno-
carcinoma indiferenciado infiltrante do céion com
carcinoma metastatico indiferenciado nos génglios
regionais’’,
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O paciente, atualmente, encontra-se assintoma-
tico com clister opaco de controle normal.

Caso 2

M.R.M., mulher de 51 anos, branca, casada,
domestica, natural de Campos. Internou-se em
9/5/77 na S.C.M.R.J. (prontudrio 4397) com
guadro de dor abdominal difusa acompanhada de
diarréia, apesar de relatar ser constipada cronica.
Ao exame fisico apresentava-se com mMmucosas
hipocoradas e hidratadas. ‘O abdome era flacido,
doloroso a palpagdo hipogéstrica, sem massas

palpaveis. Dentre os exames complementares, os .

anormais eram: hemograma apresentando
2.860.000 hts/mm?3, Hg de 8,6 g%, e Htc de 26%;
fezes apresentavam ovos de Ascaris lumbricoides e
de Trichuris trichiura, e pesquisa de sangue
oculto, positiva; clister opaco apresentando tumor
em anel de guardanapo do cdlon transverso. Em
18/5/77 foi encaminhada & laparotomia, tendo
sido encontrado um tumor de colon transverso
com infiltracdo para o grande epiploon, linfono-
dos da cadeia da colica direita palpaveis, hepato-
megalia sem metdstases. Foi realizada uma colec-
tomia do transverso com omentectomia e anasto-
mose término-terminal. Pds-operatério sem anor-
malidades.

Laudo histopatoldgico (microscopico): “Adeno-
carcinoma sem invasdo dos linfonodos”’.

A paciente, n0 momento, encontra-se assinto-

matica, com clister
alteracoes.

opaco de controle, sem

Caso 3

L.G.R., homem de 50 anos, branco, casado,
lavrador, natural de Campos. Internou-se em
29/8/78 -no H.P.C. (prontudrio 30994) com qua-
dro de dor abdominal ao nivel de epigéstrio, sem
queimacdo, acompanhada as vezes de diarréia
aquosa. Referia emagrecimento de =5 kg em um
més. Ao exame fisico, apresentava-se com muco-
sas normocoradas e desidratadas +/4+. O abdome
estava distendido, doloroso a palpacdo, dificultan-
do a semidtica, com peristaltismo aumentado.
Dentre os exames complementares, a Gnica anor-
malidade foi encontrada no clister opaco, que
evidenciou falha de enchimento ao nivel do ceco,
com irregularidades do contorno, distensdo gasosa
de alcas do delgado (Fig. 1). Apresentou em
regime pré-operatério, quadro de obstrug¢do intes-
tinal, caracterizado por vOmitos, distensjo abdo-
minal e parada de eliminacdo de gases e fezes
(Fig. 2). Em 8/9/78, foi encaminhado a laparoto-
mia, sendo evidenciado tumaor do ceco de £ 6 cm.
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Fig. 1 — Falha de enchimento ao nivel do ceco, com contornos
irregulares.

Al

Fig. 2 — Obstrugdo intestinal. Niveis hidroaéreos e auséncia de gis
no reto.
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de didmetro, comprometendo a vélvula ileo-cecal,
com invasdo da serosa e dos ganglios na cadeia da
ileocolica. Os demais 6rgdos estavam normais.

Foram realizadas hemicolectomia direita radi-
cal e ileotransversostomia término-terminal. Pos-
operatério sem anormalidades.

Laudo histopatoldgico (microscdpico): ““‘Adeno-
carcinoma mucossecretor do ceco. Metastases em
ganglios linfaticos do meso"".

Paciente reinternado em 20/10/78 com fistula
de baixo débito com resolugdo espontdnea apos
tratamento conservador. Um clister opaco de
controle realizado em 26/6/79 mostrava anasto-
mose fleo-célica junto a flexura hepética e demais
segmentos do cblon, sem sinais de patologia
orgénica (Fig. 3). Uma terceira internagdo ocorreu
em 6/2/80 quando apresentava dor e edema do
membro inferior direito. Ao exame ffsico encon-
trava-se com mucosas hipocoradas +/4+; abdome
doloroso na fossa iliaca direita, com massa palpé-
vel no mesogastrio, dura, irregular, imoével e
indolor; edema 2+/4+, mole e depressivel, sem
sinais flogisticos, ao nivel da raiz da coxa direita.

No dia 3/3/80 foi encaminhado a laparotomia,
sendo encontrados: um tumor de = 10cm, ao
nivel do mesentério, aderido aos planos posterio-
res com compressdo dos vasos ilfacos direitos;
ganglios metastaticos em toda cadeia da mesenté-
rica superior; tumor estenosante metastatico do
ileo terminal e metdstases no retossigmodide. Foi

Fig. 3 — Clister opaco. Anastomose ileocblica junto a flexura he-
pdtica, sem anormalidades.

praticada a ressecgao do tumor ileal com enteroa-
nastomose término-terminal, e bidpsia da massa
mesentérica.

Laudo histopatoldgico (microscdpico) da bidp-
sia do tumor mesentérico: — Carcinoma indife-
renciado metastdtico (células em anel de sinete).

Pés-operatério complicado resultando em éxito
letal em 20/4/80.

Caso 4

S.R.F., homem de 41 anos, branco, casado,
lavrador, natural de Campos. Internou-se em
25/2/80 no H.P.C. (prontuério 38581) com qua-
dro de dor abdominal, tipo coélica, de média
intensidade, localizada na fossa ilfaca esquerda,
com evolugdo de 3 meses. Referia eliminagdo de
muco e sangue e emagrecimento de 1kg neste
periodo. Ao exame fisico, o abdome apresentava
massa palpavel na fossa ilfaca esquerda, indolor
de +5 cm, mbvel & palpacdo, ndo pulsatil. Dentre
0s exames complementares anormais, constava:
fezes apresentando Ascaris lumbricoides; E.C.G.
mostrando hemibloqueio anterior esquerdo; clister
opaco evidenciando lesdo infiltrante e estenosante
do segmento distal do cblon descendente (Fig. 4).

Fig. 4 — Clister opaco. Lesdo infiltrante e estenosante do segmen-
to distal do c6lon descendente.

Em 11/3/80, foi encaminhado & laparotomia,
tendo sido constatados um tumor de =6 cm com
invasdo até a serosa e a presenca de ganglios
regionais aumentados de tamanho. Foi executada
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sigmoidectomia com anastomose término-terminal
do co6lon descendente ao reto.

Laudo histopatoldgico (microscopico): “Adeno-
carcinoma papilifero mucinoso, ulcerado, esten-
dendo-se a serosa. Génglios linfaticos sem neopla-
sia’’,
Pds-operatdrio sem anormalidades. Atuaimente,
apresenta-se em Otimo estado geral, assintomatico,
com clister opaco de controle sem anormalidades
e se encontra em fratamento quimioterdpico.

Qutra irmd dos pacientes acima, falecida ha 10
anos, foi tratada cirurgicamente no Hospital Sdo
José do Aval em ltaperuna — RJ, com diagnésti-

co de ‘‘cdncer do intestino’’, ndo sendo incluida -

neste trabalho devido a impossibilidade de com-
provacdo do diagnéstico correto, uma vez que 0s
arquivos daquele hospital foram destruidos.

Os outros dois irmdos encontram-se assintoma-
ticos e sem anormalidades no. exame fisico,
revelando-se normal o estudo radiolégico dos
colons.

DISCUSSAQ

Para o diagnostico definitivo de Sindrome do
Céncer Familiar, seria necessério levantar e identi-
ficar os antepassados diretos de duas geragGes
anteriores, Os ascendentes falecidos deveriam ter
sua doenga basica identificada, com confirmacio

histolégica. Finaimente, constatar se ocorreu inci-

déncia maior de neoplasias, sobretudo de célon
ou endométrio.

A execucdo desta tarefa seria bastante dificil,
considerando-se que estas pessoas estavam distri-
buidas em uma ampla regido rural, que abrange
vérias cidades do norte fluminense, onde 0s meios
de comunicagdo sdo precérios.

Esta pesquisa ndo foi levada adiante, em
virtude da maioria dos individuos ter falecido em
ambientes residenciais, 0 que nos impossibilitou
de obter um diagnostico preciso e comprovagdo
histopatolégica da doenca bdsica.

Por outro lado, consideramos relevante o fato
de se constatar cancer de cbélon em quatro
irmdos, numa familia composta de sete irmaos,
sobretudo por estas neoplasias se instalarem numa
idade mais precoce (média de idade 46,5 anos). O
pico méaximo da incidéncia do caricer de c6lon na
populacdo geral ocorre em torno da 62 década. E
digno de nota ainda, que em dois pacientes 0s
tumores estavam localizados no célon proximal.

N&o podemos atribuir ou afastar fatores etiol6-
gicos ambientais desconhecidos, capazes de causar
uma incidéncia maior de céncer de colon nesta
famflia. Entretanto, em nosso hospital, o tumor

mais freqlente do tubo digestivo é o adenocarci-
noma géstrico.

Nos pacientes com Sindrome de Cancer Fami-
liar, que apresentem tumor no célon, Lynch
preconiza a retirada total do érgdo, em virtude do
risco cumulativo para o desenvolvimento de outra
neoplasia no célon residual. Nas pacientes de sexo
feminino e no periodo pbs-menopausa, recomen-
da a retirada do Utero na mesma cirurgia.

Caso a Sindrome do Cancer Familiar se exte-
riorize inicialmente através de tumor do endomé-
trio, a proposta de Lynch ¢ retirar o célon
profilaticamente. ¢

Ndo adotamos tal conduta, em virtude do
diagnéstico de Sindrome' do Céncer Familiar
carecer de confirmagdo. A possibilidade de ocor-
réncia de tal sindrome s6 foi levantada durante o
tratamento do terceiro paciente. A conduta cirdr-
gica, por noés adotada, foi a cléssica em neoplasias
dos célons, conforme foi relatada anteriormente.

Dos quatro pacientes operados, em dois a
neoplasia estava no estdgio C de Dukes. Um estd
vivo e assintomatico, decorridos mais de seis anos
da cirurgia, o outro foi ao éxito letal um ano e
seis meses apds a cirurgia. Os dois restantes, nos
quais o tumor estava no estdgio B, estdo vivos e
assintomaticos, decorridos mais de um e quatro
anos da cirurgia respectivamente.

O diagnéstico de certeza de Sindrome do
Céncer Familiar serd confirmado ou n3o no
futuro, pelo seguimento dos descendentes dos
quatro pacientes e a constatagdo ou ndo, de
incidéncia aumentada de neoplasias, principalmen-
te de célon ou endométrio.

CONCLUSOES

1. A Sindrome do Céncer Familiar deverd ser
suspeitada, diante da ocorréncia elevada de céncer
do coélon ou endométrio, nos membros de uma
familia, sobretudo quando se instalam numa faixa
etdria mais precoce.

2. O diagnostico poderd ser confirmado me-
diante a constatacdo da incidéncia aumentada de
neoplasias nos parentes diretos das geracdes ante-
riores. E fundamental que a doenca bésica seja
identificada através de exames histopatologicos.

3. Na suspeita de Sindrome do Céncer Fami-
liar, os componentes da famf{lia, livres de tumores,
deverdo ser avaliados medicamente, em periodos
ndo maiores que um ano, visando um diagnéstico
precoce de neoplasia. Os individuos ja portadores
de neoplasias, apds o tratamento inicial, devem
ser acompanhados em periodos ndo superiores a
seis meses, em virtude do risco de uma segunda
neoplasia.
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4. Uma vez confirmado o diagnostico de
Sindrome do Céncer Familiar, nos parecem cor-
retos os procedimentos cirdrgicos propostos por
Lynch.

SUMMARY

Familiar Cancer Syndrome was related first
time in 1913 by Aldred S. Warthin, and better
characterized by Henry T. Lynch in the 70%.
This syndrome is characterized by occurrence of
cancer which is, most often, located in colon and,
secondarily; in endometrium. Histologically, it
belongs to adenocarcinoma type and its develop-
ment is linked to genetical factors.

The authors analyse four patients with colonic
cancer from a seven children family. Three were
male and the other female. In two patients,
tumors were localized in proximal colon. In the
other two it occurred in distal colon. Histological-
ly, tumors were classified as adenocarcinomas.
Patients mean age was 46.5 The authors also
describe the clinical features, diagnosis, therapeu-
tic alternatives and survival rates.

Three patients were .treated in Servico de
Cirurgia Geral do Hospital dos Plantadores de
Cana — RJ. The other was treated in 62 Enfer-
maria da Santa Casa de Misericordia do Rio de
Janeiro.

Among the other three people, two (male) are
now free from disease and the other (female) has
died about ten years ago having had an “intesti-
nal cancer’’ diagnosis, which has not been confir-
med by the authors.
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