RELATO DE CASOS

POLIPOSE JUVENIL DO TRATO
GASTRINTESTINAL

COELHO JCU, MORAES LM, RIBEIRO AB, PINOTTI R -
Polipose juvenil do trato gastrintestinal.
Rev bras Colo-Proct, 1987; 7(3): 104-106

RESUMO: Inimeros pélipos juvenis d¢ 2mm a 4 cm foram
identificados no trato gastrintestinal de um menino de seis anos
de idade. O paciente apresentava anemia ferropriva, hipoalbumine-
mia e déficit estatural e ponderal secunddrio a sangramento e
perda de muco anal cronicos. Prolapso retal, com multiplos
polipos, a evacuacio ou esfor¢co abdominal era constante. A
administracio de papa de hemdcias e albumina e polipectomias
multiplas ndo methoraram os sintomas. O paciente apresentou um
quadro clfnico de oclus3o intestinal e foi submetido a redugio de
uma intussuscep¢io fleo-cOlica e colectomia total com ileostomia.
Foi a 6bito no 5° dia de pos-operatdrio, por peritonite difusa
secunddria a deiscéncia parcial do coto retal.

UNITERMOS: polipose juvenil; hemorragia gastrintestinal; in-
tussuscepcio

A polipose juvenil do trato gastrintestinal é agora
reconhecida como uma entidade clinica distinta das outras
sindromes de polipose do tubo digestivo, como a sindro-
me de Peutz-Jeghers e a polipose familiar?’ 3+ ¢+ 7 ° A
polipose juvenil caracteriza-se pela presenc¢a de dezenas a
centenas de pdlipos hamartomatosos no célon, intestino
delgado e/ou estomago. Deve ser diferenciada dos casos
mais comuns de pélipos juvenis, isolados ou gm pequeno
nimero, do célon. Somente sete casos de polipose juvenil
da infincia foram relatados na literatura®. O nosso
objetivo na presente descrigdo € apresentar o caso de um
menino com polipose juvenil da infancia.

Apresentacido do caso

A.R.G. seis anos, branco, do sexo masculino, foi
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internado no Hospital Nossa Senhora das Gragas de
Curitiba com histéria de prolapso retal. A mdie relatavaque a
crianga apresentava sangramento retal e eliminagfo fre-
qiiente e abundante de muco pelo dnus, ds evacuagles ou
espontaneamente, desde os seis meses de idade. O prolap-
so da mucosa retal com miltiplos pdlipos ocorria &s
evacuagbes ou esforcos abdominais. O paciente recebeu
transfusdes de papa de hemdcias e albumina em vdrias
ocasifes em que esteve internado em outro hospital, por
apresentar concentragdes de hemoglobina e albumina que
variavam de 6 a 8 mg% e 1,3 e 2,2 g/100 ml, respectiva-
mente. Foi submetido a ressecgSes de miultiplos pélipos
do reto através de um retossigmoidoscdpio em quatro
internamentos anteriores, sendo que no ultimo foram
realizadas mais de. 50 polipectomias. Os exames anatomo-
patolégicos eram de pélipos juvenis. Uma cinegrafia
cardfaca demonstrou uma comunica¢do interventricular e
uma estenose pulmonar. Ndo havia histéria de pélipos no
trato gastrintestinal dos familiares.

Ao exame fisico, o peso corporal, a altura e a
circunferéncia craniana eram de 15,800kg, 103 cem e
56,5 cm, respectivamente abaixo de 3, abaixo de 3 e
acima de 95 percentis. Apresentava macrocefalia, com
discreto retardo mental, e escoliose tordcica moderada.
Nao havia lesdes melanodérmicas na mucosa bucal, ldbios
e extremidades. Prolapso retal, com multiplos pélipos, de
tamanho varidvel de 2mm a 4cm, estava presente
(Fig. 1).

Os exames laboratoriais evidenciavam hemoglobina de
8,6 mg%, volume globular de 32, leucdcitos de
19.000/mm?®, albumina 1,9g/100mle globulina
2,6 g/100 ml. Inimeros pélipos, distribuidos do ceco ao
reto, eram observados no enema opaco. Um estudo
radiolégico contrastado do esdfago, estdmago, duodeno e
intestino delgado era normal. O exame anatomopatolégico
revelou formagGes poliposas da mucosa, constituidas por
tecido conjuntivo vascular intensamente congesto e largo,
revestidas por epitélio colunar entremeado por células
caliciformes, compativeis com polipose juvenil.

No 49 dia de internamento apresentou dor abdominal
difusa, com colica, nduseas e vomitos, parada de elimina-
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Fig. 1 — Prolapso retal, com mulltiplos pélipos.

¢d0 de gases e fezes e distensdo abdominal. Uma radiogra-
fia simples do abdome demonstrou distensdo do intestino
delgado, com niveis lrquidos. A laparotomia, observou-se
a presen¢ga de intussuscepgdo 1leo-clica, a qual foi
facilmente desfeita. Uma colectomia total, com ileostomia
e fechamento do coto rétal, foi realizada (Fig. 2). Foram
observados multiplos pdlipos, de 1 a 3mm, no fleo
terminal, ¢ uma massa de 0,8 mm, compativel com
polipo, foi palpada no jejuno. No 5 dia de pés-operaté-
rio, quando jd estava ingerindo dieta liquido-pastosa,
apresentou nduseas e vOmitos, distensdo abdominal e
redugdo importante dos ruidos hidroaéreos. Permaneceu

Fig. 2 — Peca cirirgica evidenciando iniimeros pdlipos, de diversos
tamanhos, no célon.
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afebril e o hemograma revelou leucocitose com desvio
nuclear 4 esquerda. Foi submetido a laparotomia explora-
dora e constatou-se a presenga de peritonite difusa, com
deiscéncia de 1 cm do cotoretal. Procedeu-se 4 lavagem
da cavidade abdominal com 61 de solugdo salina isotoni-
ca, fechamento da deiscéncia do coto e drenagem da
regifo do fundo-de-saco. Seis horas ap6s,opaciente foi a
6bito. Ao exame anatomopatoldgico, todos os pélipos
avaliados eram juvenis.

DISCUSSAO

Os pdlipos na polipose juvenil sdo hamartomatosos e
variam de poucos milfmetros a S ¢cm de didmetro®’ *. Sio
revestidos por uma tunica camada de epitélio de células
colunares, que freqilentemente ulceram, levando 4 hemor-
ragia e 4 infecgdo. Esta caractersstica, associada ao achado
de que a maioria dos pdlipos grandes sdo pedunculados, é
responsdvel pela evolugdo natural e pelos sintomas recidi-
vantes da polipose juvenil, que incluem hemorragia gas-
trintestinal, dor abdominal, obstru¢do intestinal, intussus-
cep¢do e auto-amputagdo dos pélipos.

Até o presente, nfo se sabe se a polipose juvenil é uma
doen¢a com penetragdo genética varidvel ou vdrias sindro-
mes distintas'’ ©' ®. Vegle e cols. consideram esta
entidade uma sindrome com manifestagdes varidveis®.
Entretanto, Sachatello prefere classificd-la em trés subgru-
pos: 1) polipose juvenil da infancia; 2) polipose juvenil
colénica, 3) polipose gastrintestinal juvenil generalizada®.
A polipose juvenil da infincia estd associada a sangra-
mento gastrintestinal de repeti¢do, prolapso retal e
intussuscep¢do, que ocasionam a morte precoce dos
pacientes. A polipose juvenil colénica é a forma mais
comum; os pdlipos localizam-se no colo e os portadores
tém um prognéstico bom?s ®. Na forma generalizada, a
distribuigdo dos polipos se assemelha & verificada na
Sindrome de Peutz-Jeghers, mas a pigmenta¢do da mucosa
oral, ldbios e dedos estd ausente.

O nosso paciente apresentasa manifestagSes clinicas e
evolugfo semelhantes aos dos outros sete pacientes da
literatura com polipose juvenil da infdncia. O prolapso
retal, a perda de muco e sangramento gastrintestinal de
repeticdo ocasionaram anemia e hipoproteinemia crdnicas
e déficit estatural e ponderal, e predispuseram a deiscéncia
parcial do coto retal e a peritonite bacteriana generaliza-
da. A ocorréncia de centenas de pélipos juvenis, de vdrios
tamanhos, no colo e intestino delgado, que recorreram
apls a exérese, também é bastante caracteristica. Anoma-
lias congénitas diversas também sio observadas freqiliente-
mente®.

Seis das setc criangas descritas na literatura foram a
6bito antes dos dois anos de idade, sendo que a maioria
ocorreu no pds-operatério de uma intervengdo cinirgica
por intussuscep¢do. O Unico paciente que sobreviveu ainda
apresentava alguns pdélipos no trato gastrintestinal aos 18
anos de idade. E também importante observar que, apesar
dos pélipos juvenis serem hematomas, e portanto de ndo
serem geralmente considerados como lesdes pré-malignas,
Goodman e cols. demonstraram que alteragdes neopldsicas
podem ocorrer em pdlipos juvenis de pacientes com
polipose juvenil multipla®.
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COELHO JCU, MORAES LM, RIBEIRO AR.PINOTTI R - Juve-
nile polyposis of the gastrointestinal tract.

SUMMARY: Innumerable juvenile polips of 2mm to 4 cm
were identified in the gastrointestinal tract of a 6 years-old boy.
The patient presented iron deficiency anemia, hypoalbuminemia
and weight and ponderal deficits secundaries to chronic blood and
mucus anal losses. Rectal prolapse with multiple polips were
frequent. Administration of blood and albumin and multiple
polipectomies did not improve the symptoms. The patient
presented intestinal obstruction and was subjected to reduction of
an ileocolic intussusception and total colectomy with ileostomy.
The child died on the Sth postoperative day due to generalized
peritonitis secundary to partial rectal stump dehiscence.

KEY WORDS: juvenile polyposis; gastrointestinal hemorrhage;
intussusception
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