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RESUMO

Os autores apresentam um caso de sindrome de
Gardner, analisam o polimorfismo do quadro
clinico, e destacam o atendimento multidiscipli-
nar adotado; fazem uma revisdo de literatura e,
baseados na vivéncia do caso e na revisdo,
chamam a atengdo para a necessidade de diagnds-
tico precoce, como maneira de controlar a doen-
ga.

A sindrome de Gardner foi originaimente des-
crita como uma trfade:

1) Polipose adenomatosa do colon;

2) Osteomas de crdnio e mandfbula;

3) Cistos epidermobides.

Desde a descricdo original da sindrome, feita
por C. L. Gardner®* em 1953, a triade tem sido
expandida para incluir anormalidades de tecidos
moles, tumores desmobides, cistos sebaceos, lipo-
mas, fibromas, fibrossarcomas, leiomiomas de pele
e subcutdneo, mesentéricos ou retroperitoneais,
denticdo anormal, pigmentac8o cutdnea anormal,
adenomas de intestino delgado, carcinoma de
elampola de Vater, de tirebide, de supra-renal etc.5’

2

A incidéncia da sindrome de Gardner é de
1/5000-1/6000 nascimentos. Pode ocorrer em
qualquer idade e tem sido relatada tdo cedo como
dois anos de idade e tdo tarde quanto 70 anos.
Ambos os sexos s3o igualmente afetados!®.

As primeiras manifestaces da sindrome de
Gardner ocorrem nos tumores periféricos, de
epiderme e 0ssos (12 e 22 década).

Os tumores 6sseos se localizamp com preferéncia
em o0ssos do cridnio e face, principalmente na
mandrbula, sendo descritos também acometendo
0ss0s longos.

Os tumores de pele e partes moles sdo multi-
plos, podendo acontecer em qualquer parte do
corpo, incluindo incisBes cirirgicas3.

Os polipos coldnicos sdo detectéveis entre a 22
e a 32 décadas, todavia hd descrico de achado
aos quatro anos. S30 adenomatosos e podem
ocorrer em todo o tubo digestivo, incluindo
estdmago! ©. Sua sintomatologia é varidvel e inclui
diarréia, enterorragia, hematoquezia e presenga de
muco nas fezes. A malignizacdo é de 100% e
multifocal. Podem ser sésseis e/ou pediculados e,
em contraste com a polipose familiar ndo acarpe-
tam o célon. Nunca se manifestam apds a 53
década?’ 7. )

Também s3o descritos fibromatose de mesen-
tério ou retoperitoneal. Segundo alguns autores a
tendéncia a desenvolver tumores fibrosos intra-ab-
dominais pés-operatbrios seria precipitada pelo
trauma cirlrgico. Esses tumores podem causar dor
e obstrucdo. S8o benignos mas com tendéncias
infiltrativas® .

Outros tipos de patologias sdo descritas associa-
das a sindrome de Gardner: carcinoma de tiredide
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foi documentado por Crail concomitante com
meduloblastomal!, assim como carcinoma de am-
pola de Vater, carcinoma de figado, carcinoma de
duodeno e carcinoma do ovério!4.

A associacdo de sindrome de Gardner e carci-
noma de- tiredide reforca a hipdtese de gque ©
distdrbio bésico seria a proliferacdo celular exces-
siva.

RELATO DO CASO. BM.B., H. Santa Rita,
Rg 32619, 44 anos, fem., branca, religiosa, pro-
fessora. Natural de Sdo Leopoldo (RS) e proce-
dente de Porto Alegre (RS).

A paciente consultou em 3/4/78, com histéria
de alteracdo progressiva de hdbito intestinal,
tenesmo retal, cOlicas abdominais, aumento da
frequéncia evacuatdria, predominantemente diar-
réica e acompanhada de muco e sangue. O quadro
iniciou héd trés anos com piora da sintomatologia
do ultimo ano.

No interrogatério revelou que mde e irma
faleceram por carcinoma de intestino grosso, a
tlitima com polipose de c6lon associada.

Na oportunidade foi diagnosticado polipose
coli na paciente em questdo. Além disto, apresen-
tava multiplos cistos subcutdneos e hiperpigmen-
tacdo cutdnea difusa. Exame ginecolégico ndo foi
realizado por restricdes da prdpria paciente.

Em 18/5/78 foi submetida a colectomia total
com ileorretoanastomose. A laparotomia identifi-
cou-se ainda um Utero disforme e aumentado,
além do ovario direito cfstico e ovério esquerdo
lobulado. Realizou-se ooforectomia direita e histe-
rectomia total, com ruptura acidental do cisto de
ovario na cavidade. O exame andtomo-patoldgico
das pecas revelou polipose coli, ovario com cisto,
adenocarcinoma papilar bem diferenciado e Gtero
com liomiomas e hiperplasia glandular simples do
endométrio. O exame andtomo-patoldgico de um
cisto subcutdneo excisado resultou como cisto
sebdceo. Em 23/86/78 reinternou para realizacdo
de ooforectomia e salpingectomia esquerda e
colocacdo de cateter intracavitdrio no abddmen
para quimioterapia topica. Foi realizada também
quimioterapia sistémica. O exame andtomo-pato-
foégico demonstrou cisto-adenoma seroso papilar

do ovério esquerdo. , _ _
Periodicamente a paciente foi submetida a

procedimentos endoscdpicos de excisdo, bibpsia e
fulguracdo dos pdlipos remanescentes do reto,
como’ também a procedimentos radiolégicos e
laboratoriais de controle.

Em novembro de 1980 foi submetida a tireoi-
dectomia totat por adenoma folicular da tiredide
e, em janeiro de 1981, a cirurgia odontoldgica
para excisdo de tumor o6sseo de alvéolo junto a
raiz do 39 molar inferior direito.

Em julho de 1981 identificou-se, no terco
inferior do reto, adenocarcinoma diferenciado
tubuloviloso. Procedeu-se a amputagdo abddmi-
no-perineal de reto com ileostomia definitiva.
Nesse ato cirlirgico ressecou-se tumor de mesenté-
rio de intestino delgado, e cerca de 20cm de
fleo distal, que se achava intimamente acolado a
massa referida. Houve semelhante achado em
fossa ilfaca esquerda, sendo invidvel a sua retirada
pelo importante envolvimento de algas.

O exame andtomo-patoldgico revelou adenocar-
cinoma bem diferenciado do reto com envolvi-
mento da camada muscular interna, e fibromatose
do mesentério infiltrativo da serosa e camada
muscular externa da parede ileal.

O confronto entre os achados atuais e Os
anteriores levou ao diagnostico final de Sfndrome
de Gardner.

A paciente evoluiu bem até abril de 1983,
quando apresentou metastases de adenocarcinoma
mucoprodutor, localizado na parede posterior da
vagina.

Atualmente em tratamento radioterépico.

COMENTARIOS

As molitiplas anormalidades da sindrome de
Gardner sdo determinadas por Um gen autossdmi-
co dominante defeituoso que é pleiotropico e
usualmente apresenta um alto grau de penetran-
cia. Como outras herancas autossdmicas dominan-
tes o gen defeituoso é manifestado nos heterozi-
gotos e pode ser transmitido e herdado por
ambos os sexos. A desordem é igualmente severa
em ambos 0s sexos. Por causa da raridade do gen
mutante e, desde que 0 casamento entre dois
heterozigotos afetados ndo tem ocorrido, um
individuo homozigoto ndo tem sido encontrado e
assim ndo conhecemos © comportamento da
sindrome em homozigotos.

O aconselhamento genético é simplificado pelo
fato de que os individuos afetados podem, quase
sempre, ser identificados antes da idade reprodu-
tiva. A cada concepcdo o individuo afetado pode
passar um ou outro alelo para o concepto com
igual freqléncia. Assim a média de 50% da prole
de um individuo afetado receberd o alelo domi-
nante e manifestard a desordem; o herdeiro que
receber o alelo recessivo ndo ser4 afetado e ndo
correré risco de ter filhos afetados?.

DIAGNOSTICO

Na presenca de mdultiplas lesGes da pele e
partes moles como cistos sebdceos, lipomas e
eventualmente de lesGes Osseas, se faz mister
outros exames.
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0 exame proctolégico, incluindo a retossigmoi-
doscopia com bidpsia dos pdlipos, enema com
duplo contraste, 0 RX de crdnio da face e dos
ossos longos e o RX contrastado do es®fago,
estdmago, duodeno e o transito intestinal fazem o
diagndstico.

TRATAMENTO

O tratamento de escolha é o cirdrgico e
consiste na colectomia com ileorretoanastomose.

Os polipos retais remanescentes sdo objeto de
controvérsia. Alguns autores® preconizam a fulgu-
racdo dos pblipos num periodo trimestral a
contar da data da cirurgia. Outros, baseados na
teoria de Mclachlin, de que a tendéncia a
formacdo de novos pélipos é inibida pelo conted-
do ileal, que também agiria em favor da regressdo
espontanea dos pdlipos remanescentes, preferem
aguardar por um perfodo de um ano para fazer a
fulguracdo dos podlipos e restringindo-se apenas a
fazer controles endoscépicos trimestraist 1+ 13,

Nos casos de neoplasia maligna no reto rema-
nescente ha indicacdo de remo¢do cirlrgica radi-
cal do mesmo, com construcdo de estoma ileal
definitivo.

Segundo Moertel® a fulguracdo repetida dos
pblipos pode agir como fator cancerigeno da
mucosa retal. Logo, preconiza como tratamento
cirirgico de escolha a proctocolectomia com
ileostomia definitiva.

Seguimento

O acompanhamento clinico e as constantes
reavaliacdes no sentido oncolégico fazem parte do
seguimento do paciente.

Pesquisa familiar

Todos os membros da famflia de um paciente
com sindrome de Gardner devem ser examinados.
O exame deve incluir RX de cranio e face e 0ssos
longos, retossigmoidoscopia, RX contrastado do
trato gastrintestinal alto e baixo e pesquisa de
sangue oculto nas fezes.

Se nenhuma anormalidade é achada o exame
fisico e a pesquisa de sangue oculto nas fezes
devem ser realizados anualmente.

O RX de cranio e face devem ser feitos de
cinco em cinco anos. Se forem .diagnosticados
tumores Osseos e/ou de tecidos moles a retossig-
moidoscopia e 0 RX contrastado do trato gastrin-
testinal estdo indicados. Se ndo se identificarem
lesbes 0s RX e a retossigmoidoscopia devem ser
feitos de trés em trés anos®.

CONCLUSOES

A entidade relatada é infreqlente, como se
deduz da revisdo bibliografica feita, e da experién-
cia pessoal dos autores. Entretanto é importante
0 conhecimento do quadro clinico da sindrome,
para evitar que 0s casos passem desapercebidos.

A conduta adotada no caso foi coerente com a
literatura consultada, utilizando-se um enfoque
multidisciplinar, aonde concorreram tratamentos
cirurgicos e oncoldgicos.

Destacam a necessidade de investigacdo comple-
ta dos casos para caracterizar a s/ndrome, bem
como a validade de investigacdo familiar e segui-
mento em cada paciente.
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