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RESUMO: Os autores descrevem dois casos de polipose adeno-
matosa colonica, sendo uma Familial e a outra Gardner. Discu-
tem as caracteristicas das duas sindromes e enfatizam o trata-
mento eminentemente cirirgico. Debatem o tipo de cirurgia a
ser realizada e concluem que a colectomia total com ileo-reto
anastomose ¢ o procedimento de escolha nos pacientes que ndo
apresentam ou sido portadores de pequenos nitmeros de pélipos
retais. Este procedimento tem menores indices de complicacdes
e distirbios psicolégicos quando comparados a proctocolectomia
total com ileostomia definitiva ou anastomose ileo-anal.

UNITERMOS: polipose coldnica; sindrome de Gardner; tratamen-
to cirdrgico

A polipose adenomatosa do célon (PAC) constitui um
grupo de doencas ou sindromes que se manifestam pela
presenca de pélipos no trato gastrointestinal (TGI) e que
diferem entre si pela caracteristica dos pdlipos e por ma-
nifestacdes extra-coldnicas.

As sindromes caracterizadas pela presenga de adenomas
sdo: Familial, Gardner e Turcot; e as por hamartomas sdo:
Peutz-Jeghers, Polipose Juvenil e Cronkhite-Canada.

A PAC manifesta-se por pélipos em nimero maior que
100, distribuidos difusamente pelo célon, cuja lesdo
histoldgica € o adenoma (Bussey, 1975). Em alguns casos
pode estar associada a pélipos no TGI alto. A PAC foi
subdividida em: Familial do Célon (PFC), sindrome de
Gardner (SG) e sindrome de Turcot (ST).

Relatamos dois casos de PAC, sendo um PFC e o outro
SG; debatemos o procedimento cirdrgico utilizado nos dois
casos.

Trabalho realizado no Departamento de Cirurgia, Disciplina de Cirurgia
do Aparelho Digestivo, Hospital Municipal de Marilia - Faculdade de Medi-
cina de Martlia, Estado de Sdao Paulo.
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Caso 1

Paciente D.S.C., 21 anos, feminina, negra, deu entrada
em nosso servigo com quadro de enterorragia hd cinco dias,
e histéria anterior de outro episddio quando fora realizada
colonoscopia com laudo de miiltiplas lesdes polip6ides de
configurag@o macroscépica de Yamada classes I, [IIeIV; a
bibpsia revelou tratarem-se de pdlipos adenomatosos (ade-
noma tubular) (Figs. 1 e 2).

Referia na histéria pregressa, exérese de tumores cervi-
cais com anatomopatoldgico compativel com: cisto epider-
moide, neurofibroma, lipoma. Pai com vdrias ressecgdes de
tumores de parede abdominal e regido cervical. Feito dia-
gnéstico clinico de PAC, compativel com SG, realizado tra-
tamento de suporte, recebendo alta assintomética.

Fig. 1

Fig.2
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Obtivemos na investigagdo ambulatorial: radiografia de
mandibula com lesdes osteoliticas de ramo, com aspecto
compativel com osteomielite cronica (Fig. 3); enema opaco
com polipose; trinsito intestinal com espessamento exube-
rante das pregas géstricas, com aspecto polip6ide (Fig. 4);
endoscopia digestiva alta com miltiplas lesdes elevadas,
menores de 1 cm, todas tipo II de Yamada, e duodeno com
miltiplas lesdes elevadas. O anatomopatolégico das bidpsias
realizadas nos pédlipos evidenciou adenoma tubular.

Ap6s dois meses a paciente foi submetida a colectomia
total com fleo-reto anastomose, sem bolsa ileal. Evolui bem
no POI, recebendo alta no 13° PO, assintomadtica, com hdbi-

Fig.3

to intestinal de quatro vezes ao dia. O anatomopatoldgico da
peca ndo revelou nenhuma degenerag@o maligna. No 60° PO
foi internada com diagnéstico de abdome agudo obstrutivo,
evoluindo para laparotomia exploradora com lise de aderén-
cias; recebeu alta no 7° PO, sem queixas.

Durante acompanhamento ambulatorial foi submetida a
vérias exéreses de tumoragdes localizadas na regido gliteae
pré-tibial, com histologia compativel com: cisto epidermoéi-
de, fibroma, neurofibroma, fibromatose musculoesqueléti-
ca, fibromatose cicatricial (tumoragdo sobre a cicatriz cirtr-
gica abdominal).

Foi acompanhada durante dois anos por exame fisico,
CEA, US abdome, RX térax e retoscopia. Em nenhum mo-
mento evidenciou-se a presenca de neoplasia no reto.

Caso 2

Paciente A.M.M., 24 anos, feminina, branca, com histé-
ria de dor tipo célica de forte intensidade em flancos, com
irradiagfo para mesogdstrio hé trés meses. Histdéria Familial
de av6 materna e mie falecidas por neoplasia de célon. Exa-
me fisico inespecifico.

Iniciada investiga¢do com enema opaco (Fig. 5) e
colonoscopia; o laudo foi de miltiplas lesdes polipéides dis-
tribuidas pelo sigméide e célon descendente com diminuigdo
de cerca de 34 da luz coldnica (flexura esplénica). As biépsias
das lesdes revelaram pélipos.adenomatosos (adenoma tubular)
e adenocarcinoma de célon (lesdo na flexura esplénica). Feitas
radiografias de crinio e mandibula sem altera¢des. O dia-
gnéstico foi de PFC e adenocarcinoma de célon.

Fig. 4
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Fig. 5
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A paciente foi submetida a colectomia total com {leo-
reto anastomose sem bolsa ileal (Fig. 6). Evoluiu sem inter-
corréncias no POI, recebendo alta no 8° PO, com hébito in-
testinal de cinco a seis evacuagdes didrias. O anatomopato-
l6gico da pega cirirgica mostrou: polipose adenomatosa
multipla (adenoma tibulo-viloso) e adenocarcinoma mode-
radamente diferenciado (duas lesdes), estddios C1 e C2 de
Dukes, e metdstases em trés de 224 linfonodos examinados.

Fig. 6

Encontra-se em acompanhamento ambulatorial com ra-
diografias de térax, US de abdome, CEA e retoscopia. Man-
tém-se assintomdtica com hébito intestinal de quatro evacu-
acoOes didrias. No acompanhamento de dois anos, a paciente
estava assintomadtica e ndo se evidenciou recidiva do céncer.

DISCUSSAO

A PFC é uma doenga hereditdria de traco autossdmico
dominante, com incidéncia de 1/5000 a 1/8300 nascidos vi-
vos. (Nannery, 1990; Rustgi, 1994). Foi descrita como uma
condigdo associada a presenga de multiplos p6lipos adenoma-
tosos distribuidos difusamente pelo intestino grosso e ob-
servado o cardter hereditdrio da doenga (Cripps, 1882).

Manifesta-se por pdlipos adenomatosos, inicialmente como
uma elevag¢do da mucosa na forma de pedras de calgcamento
(Cobblestones). Geralmente sdo menores de um centimetro,
podendo ser sésseis ou pediculados (Watne, 1975). Apresen-
tam variados achados histolégicos: adenoma tubular, adenoma
viloso e adenomas tibulo-vilosos (Habr-Gama, 1994). Rara-
mente desenvolvem-se antes da primeira década de vida. Ge-
ralmente sfo vistos ao redor da puberdade, manifestando-se
clinicamente na segunda e terceiras décadas, com sintomas que
incluem: dor abdominal e enterorragia. Quando acomete TGI
alto podemos ter hematémese e melena.

E descrito na literatura que pacientes portadores de PFC
tem maior risco de desenvolver adenocarcinomas periampu-
lares, particularmente os da ampola de Vater. Outras patolo-
gias periampulares podem acontecer. Hermann relatou um
caso de pancreatite aguda, em um paciente com PFC, devido
a obstrugdo da ampola de Vater decorrente de uma intus-
suscepcio gastroduodenal.

A SG, primeiro descrita por Gardner em 1950 e 1951, é
caracterizada basicamente, por uma triade composta por:
polipose coldnica, osteomas benignos principalmente de
cranio e mandibula e tumores de partes moles. A morfologia
dos pélipos, histologia e distribui¢fio é semelhante a PFC.

Os osteomas sdo constituidos de densas prolifera¢des
dsseas, apresentando-se sob a forma de pequenas e grandes
massas, levando a um espessamento da cortical 6ssea. Po-
dem ser encontrados em ossos curtos e longos, crinio e man-
dibula (regido frontal e ramos da mandibula). A ocorréncia
de osteomas nos seios paranasais e regido orbital é descrita,
porém, rara (Gollingher, 1984; Whitson, 1986). O tratamen-
to é cirtrgico, com a remog¢do dos tumores, mas somente é
considerado nos casos sintomdticos (limitagdes de movimen-
tos e anquilose). '

Os tumores de partes moles incidem em 40 a 70% dos
casos e incluem: cisto epiderméide, lipoma, leiomioma,
fibroma, fibromatose mesentérica e tumores desméides, sen-
do o cisto epiderméide o mais comum. Localizam-se prefe-
rencialmente na face, pescogo, membros superiores e inferi-
ores, cicatrizes cirirgicas e na grande maioria das vezes séo
as primeiras manifestacoes da doenca.

Atencdo especial deve ser dada ao cisto desméide e a
fibromatose mesentérica, visto que para os outros tumores o
tratamento € simples, com exérese local. J4 o cisto desmdide
e a fibromatose mesentérica incidem em aproximadamente
8% dos casos de SG. Patologicamente, 0s cistos sdo seme-
Ihantes a outras fibromatoses, incluindo a fibromatose mesen-
térica. Estas lesdes nunca metastatizam, porém, existe uma
alta taxa de recidiva ap6s ressecgdo cirirgica (Harvey, 1979;
Zissiadis, 1990). Podem acometer desde cicatrizes cirtirgi-
cas até qualquer local da cavidade abdominal, com manifes-
tacdes clinicas dependentes da topografia da lesdo. J4 a fibro-
matose mesentérica pode levar a isquemia e obstrugéo intes-
tinal (Watne, 1975; Erbe, 1976; Sarre, 1987; Rustgi, 1994).

As observagdes de Lockhart-Mummery em 1925, de-
monstraram grande predisposi¢do a degenerag@o maligna dos
pSlipos em ambas as sindromes, tornando assim o tratamen-
to exclusivamente cirtirgico. A degeneracio, segundo rela-
tos de Erbe, ocorreria por volta da 3* e 4* década, sendo ine-
vitdvel em c6lons ndo ressecados profilaticamente.

Variadas técnicas jd foram defendidas por diversos auto-
res, como a protocolectomia total com ileostomia definitiva
ou a colectomia total com protectomia mucosa com
anastomose fleoanal, mas apresentam desvantagens. Um
exemplo disso encontramos na primeira, que é um procedi-
mento muito agressivo, com alta morbidade e danos psico-
16gicos irrepardveis para o paciente, principalmente se este
é jovem (Becker, 1991; Rustgi, 1994).

Em vista disso, preconiza-se para o tratamento da PAC,
a colectomia total com ileo-reto anastomose, que historica-
mente, e nos dias atuais, tem sido mais utilizada. A ela estdo
associados dados que demonstram a regressio dos pélipos
retais remanescentes, quando estes estdo presentes, em 64%
dos pacientes (Nicholls, 1988; Rustgi, 1994). Por outro lado,
dados mostraram maior incidéncia de cincer de reto em pa-
cientes a ela submetidos (Bussey, 1975; Harvey, 1978).
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Watne relatou que apés a colectomia houve a regressio
significativa dos p6lipos retais em nimero e tamanho; € que
nenhum dos seus pacientes apresentou cincer de reto apds a
cirurgia.

O acompanhamento dos pacientes submetidos a colec-
tomia total e {leo-reto anastomose deve ser rigoroso, com
exame fisico, retoscopia, dosagem de CEA, RX de Térax e
US abdome.

Matsumoto e colaboradores alertaram que ndo somente
os polipos retais devem ser imputados como causadores do
cancer de reto, mas também as lesdes néo polipdides, entre
elas as lesdes planas e ulceradas.

CONCLUSAO

Corroborando com os autores que somente realizam a
proctocolectomia total quando o reto encontra-se repleto de
pdlipos, realizamos a colectomia total com fleo-reto anasto-
mose nos dois casos, por acreditarmos também que os pou-
cos pélipos retais remanescentes regridam espontaneamen-
te e por ser o acompanhamento facilmente feito com exame
fisico e retoscopia periddica.

PILON B, TEIXEIRA FV, MARTINS FP, SILVADO RAB &
FERNANDES FAS - Adenomatous polyposis colonic syndrome:
Familial and Gardner. Apresentation of two cases and literature
review.

SUMMARY: The authors report two cases of colonic polyposis
syndrome. They emphasize the necessity of the surgical treat-
ment and conclude that the best operation is the colectomy plus
ileorectal anastomosis when the rectum do not have or have a
few polyps. The surgical procedure bring less complications
and psychologic disturbance than the total proctocolectomy
with definitive ileostomy or ileoanal anastomosis.

KEY WORDS: coli polyposis; Gardner syndrome; surgical
treatment
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