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Las masas no malignas del intestino grueso
se deben a diversas causas y también varian en
cuanto a su potencial malignizacién, asociacién
con transtornos en otras partes del cuerpo y re-
lacién con sintomas y disfunciones. Los tumo-
res colorrectales benignos més comunes son,
commucho, los pélipos. Otros tumores submu-
cosos incluyen: lipomas, endometriomas y
leiomiomas.

Se estima que la prevalencia de pdlipos asin-
tomdticos en la poblacién general varia entre el
1,6 y el 12% v que en la poblacién mayor de
70 afios la prevalencia llega, segiin se calcula,
hasta el 40%. No todos los pélipos tienen po-
tencial maligno, pero dada su prevalecencia y
la incidencia de mortalidad asociada con el
cancer colorrectal, un pdlipo detectado consti-
tuye un “llamado a la aceidn™.

Ademids de requerir correcta clasificacién y
tratamiento local, los tumores de intestino
grueso exigen en muchos casos valoracién del
riesgo de malignidad, deteccién de expresiones
extracolénicas y, en el caso de trastornos fami-
liares, llegar a los que también estdn en riesgo.

POLIPOS DEL INTESTINO
GRUESO

Definiciones y clasificacion

Un pélipo es una excrecencia o elevacion so-
bre una superficie mucosa. El término pélipo
tiene connotacidn macroscépica pero la apa-
riencia microscdpica de los pélipos del intesti-
no grueso varia sustancialmente, con ramifica-
ciones clinicas importantes. Los pdlipos se cla-
sifican convencionalmente en neopldsicos y no
neopldsicos (cuadro 10-1). Entre estos dltimos,
los polipos asociados con la enfermedad de
Cowden y con el sindrome de Peutz-Jeghers

son hamartomas, mientras que los pdlipos juve-
niles son pélipos de retencién. Los seudopdli-
pos de la colitis ulcerosa crénica son fragmen-
tos inflarnados de mucosa rectal, rodeados por
ulceraciones serpiginosas. Muchos pacientes
tienen uno o dos polipos comunes, metaplasi-
cos pequefios o hiperplisicos e inocuos.

Solamente los pélipos neopldsicos o adeno-
mas tienen potencial maligno. Los adenomas se
clasifican convencionalmente en tubulares o
glandulares, vellosos y tubulovellosos (o velio-
soglandulares)y* (fig. 10-1). De estos tres tipos,
los mds comunes son los adenomas tubulares y
los adenomas vellosos son los que poseen ma-
yor potencial maligno,

La potencialidad maligna de un adenoma va-
ria con su tamafio, conformacién, caracteristi-
cas histoldgicas y presencia de displasia. Una
malignidad invasora se encuentra mis a menu-
do en los adenomas sésiles (planos) que en los
pediculados (los que tienen un largo tallo).

Pélipos adenomatosos
PATOGENIA

La historia natural de los adenomas colorrec-
tales no ha sido esclarecida. Muchas afirmacio-
nes con respecto a la frecuencia y las caracte-
risticas histopatolégicas son imprecisas y va-
rias estimaciones sobre incidencia fueron inco-
rrectas porque se omitieron adenomas prevale-
cientes. La mayoria de los adenomas del intes-
tino grueso son asintomadticos y se encuentran
solamente como resultado de controles. Los
adenomads pueden dar por resultado sangrado
rectal oculto, aunque raramente producen he-
morragia®? o anemia. A veces los adenomas ve-

*N. del T.
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Cuadro 10-1. Clasificacion de los pélipos

Pslipos hamartomatosos
Enfermedad de Cowden
Sindrome de Cronkhite-Canada
Sindrome de Peutz-Jeghers
Pélipos juveniles (de retencion)

Polipos inflamatorios
Pélipos linfoideos benignos
Inflamatorios (seudopélipos)

Polipos metapldsicos o hiperpldsicos

Adenomas neopldsicos
Tubular (glandular)
Tubulovelleso (vellosoglandular)
Velloso

llosos pueden generar una diarrea mucoide con
la consiguiente alcalosis hipocalémica. Un ade-
noma coldnico puede ser el punto guia de una
intususcepcién del colon.

Con excepciodn en los sindromes de poliposis
familiar, los adenomas colorrectales se encuen-
tran raramente en pacientes menores de 40
afios. Se los halla mds cominmente en pacien-
‘tes mayores de 60 afios y en varones que en
mijeres. Es més probable que los pacientes
mayores de 70 afios tengan adenomas del lado
derecho del colon, si se los compara con los
mds jévenes, y los adenomas del lado derecho
tienden a ser mas grandes que los del lado iz-
quierdo. La variacién geografica en Ia frecuen-
cia de los adenomas es semejante a la del carci-
noma colorrectal y sugiere que el medio am-
biente desempefia un papel importante en la
formacion de adenomas.*® En los Estados Uni-
dos, los adenomas del lade derecho se hicieron
mis comunes en los Ultimos 40 afios, tal vez
por el envejecimiento de la poblacién.

Los adenomas colorrectales tienden a crecer
lenta y continuamente, aunque algunos adeno-
mas esporddicos pequefios tienen regresién es-
pontanea. Un pdlipo puede demorar 10 afios
para duplicar su didmetro."” A medida que el
polipo crece, también lo hace el peligro de de-

sarrollo de cancer en él. Una vez presente en un
polipo, el cancer puede progresar desde los es-
tadios in situ e intramucoso hasta cancer inva-
sivo dentro del polipo y, finalmente, hasta cdn-
cer colorrectal invasivo.

La identificacién de pacientes con alto ries-
go de adenomas y cdncer colorrectal radica en
factores de riesgo de la historia clinica, factores
fisicos y morfolégicos. La importancia de la
displasia y la utilidad de la citologia merecen
mds investigaciones. Los estudios actuales so-
bre proto-oncogenes y citometria de flujo de
ADN en adenomas pueden conducir a nuevos
conceptos clinicamente ttiles. 2632

La mayorfa de los clinicos y de los patdlogos
experimentados en el manejo de adenomas han
llegado a la conclusion de que todos o casi to-
dos los cdnceres de intestino grueso surgen so-
bre adenomas preexistentes del intestino grueso
en lugar de hacerlo espontaneamente sobre una
mucosa por lo demds normal, Esta teoria de la
transicion fue denominada “secuencia adeno-
ma-cdncer”, A continuacién incluimos eviden-
cias en favor de la secuencia adenoma-cdncer.

El céncer de intestino grueso estd asociado
con adenomas en cuanio a caracteristicas epi-
demioldgicas descriptivas y en carcinogénesis
experimental. Aproximadamente la tercera par-
te de todas las muestras operatorias con cancer
de intestino grueso tienen ademds uno o mds
adenomas. La presencia de estos adenomas adi-
cionales duplica el riesgo de cdncer uiterior o
metacrénico del intestino grueso. Aproximada-
mente 75% de los pacientes con cdncer sincro-
nico de intestino grueso tienen también adeno-
mas. La evidencia indirecta sugiere que la re-
mocién de adenomas reduce el riesgo de cincer
de intestino grueso. La displasia en adenomas
iguala a la distribucién del cdncer de intestino
grueso, siendo ambas mds comunes en-el hemi-
colon izquierdo (fig. 10-2). Histoldgicamente,
el cdncer de intestino grueso presenta asocia-
¢ién con adenomas, y se pueden identificar am-

Fig. 10-1. Adenoma tubulo-
velloso (también Hamado ve-
llosoglandular) del colon. Se
observan las dreas vellosa (V)
y tubular (T) o glandular.
(Hematoxilina-¢osina, au-
mento x 16,) (Gentileza del
Dr. Stanley Hamilton, Depar-
tamento de Patologia de la
Facultad de Medicina, Uni-
versidad Johns Hopkins.)
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Cuadro 10-2. Distribucion y estadios patolégicos de los adenomas en el intestino grueso™*

Region Benignos Displasia Carcinoma in sith Cdncer invasivo
del intestino Cantidad
grueso total  Cantidad % Cantidad % Cantidad % Cantidad %
Recto 418 297 ] 31 5 66 8 24 7
Colon sig- 3.199 2.221 43 295 47 481 57 202 60
moides )
Colon des- 1.601 1.266 25 115 1R 170 20 50 15
cendente - ’
Colon trans- 824 632 12 96 16 63 7 30 9
verso
Colon dere- 900 714 14 85 14 70 8 3 9
cho
Total 6.942 5.130 100 625 100 830 100 337 100

* De Shinya, H.: Colenoscopy; Diagnostic and Treatment of Colonic Diseases. Nueva York, [gaku-Shain, 1982.

bas entidades, por lo comiin, en una misma pie-
za quirdrgica. Cuanto mds grande sea un ade-
noma, mas probable serd la presencia de cincer
invasivo o superficial (cuadro 10-3). A la in-
versa, cuanto més grande y mds invasivo sea el
céncer, menos frecuentemente lo acompatia te-
jido adenomatoso.

DIAGNOSTICO

I.a mayoria de los adenomas colorrectales
pueden ser identificados y removidos endosco-
picamente. La endoscopia es mds efectiva que
el enema de bario con aire para revelar polipos
de menos de 5 mm de didmetro y, ademds de
ser diagndstica, puede crear el marco terapéuti-
co. La evaluacion precisa del riesgo individual
para el futuro desarrollo de adenomas, céncer
colorrectal o ambos, depende del examen pato-
légico de todos los pélipos colorrectales. Cuan-
do no sea posible resecar un adenoma grande
{por lo general, cuando es sésil y mayor de 3
cm de didmetro), las piezas de biopsia de la le-
sién obtenidas endoscépicamente pueden ayu-
dar a la evaluacion histopatologica. No obstan-
te, 1a informacidén de las biopsias colonoscopi-
cas debe ser interpretada con cuidado, ya que

Cuadro 10-3. Relacion del tamaio del adeno-
ma con los carcinomas in situ y carcinomas
invasivos*

Tamario - Cant. In situ Carcinroma
(cm) total Carcinoma (%} Invasivo (%)
0,5-0,9  2.057 92 4,5 11 0,5
1,0-1,9 3258 397 12,2 52 47
2,029 1.161 219 18,9 112 9,6
30v+ 466 142 30,5 62 13,3
Totales 6.942 850 8.4 337 4.9

* De Shinya, H.: Colonoscopy; DHiagnosis and Treatment of Celonic Diseases. |

Nueva York, Igaku-Shoin, 1982,

las muestras son pequefias y podrian no ser re-
presentativas de la situacién histopatolégica
general. Dentro de un pélipo, el carcinoma es
usualmente focal y podria ser pasado por alto si
no estd en el material biopsiado.

TRATAMIENTO

PRINCIPIOS GENERALES. En los pacientes con
adenomas reconocidos es esencial examinar el
colon completo, ya que los adenomas a veces
son miltiples y estdn asociados con mayor ries-
go de céncer en cualquier lugar del colon. Se
recomienda la reseccién de todos los pélipos
colorrectales. Los que tienen menos de 5 mm
de didmetro pueden ser tratados endoscopi-
camente con un método que destruya el pélipo
por electrocoagulacién ¥ que a la vez provea
una pieza de biopsia, técnica denominada a ve-
ces “biopsia en caliente”. Los pdlipos pedicula-
dos pueden ser resecados endoscépicamente
con cauterio en lazo. No se recomienda la re-
seccion fraccionada de adenomas sésiles por-
que los fragmentos removidos, si se recuperan,
dificilmente permitan la correcta orientacién
det histopatélogo.

Los adenomas pueden contener un cdncer
superficial o invasivo. Al adenoma con céncer
invasivo se lo denomina pélipo colorrectal ma-
ligno. Es imperiosa la evaluaci6én histopatol6-
gica de 1a muestra resecada. Resulta importante
distinguir el carcinoma in situ, en el cual las
células cancerosas estdn confinadas por encima
de la muscular de la mucosa, del cdncer invasi-
vo que se extiende dentro de la “cabeza” del
adenoma hasta su tallo (fig. 10-2). La reseccién
por via endoscépica con cauterio en lazo puede
ser suficiente si se satisfacen todas las condi-
ciones signientes: 1) que el endoscopista esté
satisfecho por la integridad de la reseccién; 2)
que la muestra no contenga céncer poco dife-
renciado; 3) que las células cancerosas no se
extiendan hasta la submucosa; 4) que no haya
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Fig. 10-2, Adenoma tubulovelloso pedunculado de colon
que contiene un adenocarcinoma invasivo extendide por la
submucosa del tallo (fecha). {Hematoxilina-eosina, au-
mento % 9.) (Gentileza del Dr, Stanfey Hamilton, Depatta-
mento de Patologia de la Facultad de Medicina, Universi-
dad Johns Hopkins.)

invasién linfitica ni venosa, y 5) que haya un
margen de seguridad.

La cuidadosa evaluacién histopatoldgica de
todos los adenomas resecados es, en conse-
cuencia, imperativa para manejar cotrectamen-
te a los pacientes. Es necesario resecar v recu-
perar todos los pdlipos y remitir prontamente
todas estas piezas frescas al patélogo. Las pie-
zas mis grandes deben ser orientadas para cor-
tartas correctamente,

COLONOSCOPIA Y TECNICAS DE DETECCION.
Los esfuerzos por visualizar el tracto alimenta-
rio inferior datan desde tiempos antiguos. Hi-
pécrates usé un espécule rectal. Durante el si-
glo XIX y a principios del siglo xx, la investiga-
cion de instrumentos dio por resultado el desa-
rrollo y empleo de sigmoidoscopios rigidos.
Hoy en dia la sigmoidoscopia rigida sigue sien-
do siendo una-técnica diagndstica practica y
econdmica para examinar el recto hasta la
unién rectosigmoidea. Mds alld de ese punto, la
sigmoidoscopia rigida a menudo causa doior al
paciente y es incompleta por la dificultad para
pasar el instramento a través del dngulo de 90°
normal entre recto y colon sigmoides !

A fines de la década de los *70 comenzaron a
usarse sigmoidoscopios fibrodpticos flexibles.
La sigmoidoscopia flexible demostré ser mas
aceptable para los pacientes que la sigmoidos-
copia rigida* y también mds efectiva para ha-
llar pélipos y canceres del sigmoides,** aunque
ne se trata de una herramienta diagnéstica to-
talmente exacta y segura,

Desde 1980, la Seciedad Americana del
Céncer recomienda que la poblacién mayor de
50 afios de edad sea sometida a sigmoidosco-
pia, primero anualmente y luego a razén de dos
examenes anuales normales cada 3 a 3 afios.
Para individuos asintomaticos pero de alto ries-
go, la recomendacién es hacer enema de con-
traste con bario y aire con proctesigmoidosco-
pia o colonoscopia total cada 3 a 5 afios, co-
menzando a los 40.° El método de deteccién a
elegir depende de consideraciones sobre costo,
comodidad del paciente y disponibilidad de la
tecnologia. '

En una serie reciente de 200 estudios colo-
noscopicos, la extension promedio de visuali-
zacién del colon fue del 93,8%. En 165 proce-
dimientos (82,5%}) la visualizacién fue comple-
ta hasta el ciego o el ileon terminal, pero en 35
procedimientos (17,5%) fue examinado un pro-
medio inferior al 65% del colon.? Los pélipos
no se distribuyen en forma pareja en toda la
longitud del intestino grueso; de alli que la im-
portancia de una observacion incompleta en
términos de fracaso para detectar lesiones no es
asunto de estricta proporcionalidad. Aproxima-
damente un 49% de adenomas colorrectales y
67% de canceres invasivos se ubican en la re-
gion rectosigmoidea del intestino grueso (cua-
dro 10-2).* §i Ia colonoscopia no se puede
completar deberd procederse a un examen con
enema de contraste con bario y aire.

TECNICAS OPERATORIAS. En caso de adeno-
mas demasiado grandes como para ser ser tra-
tados endoscépicamente es necesaria una ope-
racion estandar para cdncer, mas que una resec-
cién limitada de colon o colostomia, al igual
que cuando se estime inadecuada la remocion
endoscdpica de un adenoma colorrectal malig-
no, de acuerdo con los criterios precedentes.
Los adenomas mds grandes del recto distal son
eliminados mejor mediante reseccién de espe-
sor completo por diatermia transanal, con mar-
gen de seguridad.

Ocasionalmente un gran adenoma velloso
encontrado en el recto distal es demasiado
grande para una reseccion local. En ese caso, el
primer paso consiste en obtener miiltiples biop-
sias (hasta 5 o mds) representativas. Cuando no
hay céncer invasivo el adenoma velloso puede
tratarse con diatermia, lo cual puede requerir
varias sesiones, 0 mediante un abordaje trans-



perineal. Si ulteriormente se detecta un cancer
invasivo serd necesaria una reseccién abdomi-
noperineal.

Puede resultar muy dificil identificar con
exactitud el sitio de remocidén de un pélipo colo-
rrectal maligno escindido endoscdpicamente, El
lugar donde se usé reseccién con cauterio en la-
zo puede curar en muy pocos dias y ser muy di-
ficil de identificar endoscépicamente. En esos
casos, un estudio de contraste con enema de ba-
rio y aire efectuado antes de la escisién hace po-
sible localizar el sitio del pdlipo resecado. Si el
adenoma en consideracion estd en recto o recto-
sigmoide es deseable la visualizacién directa
con un proctosigmoidoscopio rigido, porque la
medicion de distancias con colonoscopio flexi-
ble puede llevar a cometer grandes errores. La
exacta medicidn puede constituir la diferencia
entre una dificil reseccion anterior baja y una re-
seccidn sigmoidea, relativamente sencilla.

SEGUIMIENTO

Los pacientes deben recibir control colonos-
copicod de 6 meses a 1 afio después de la poli-
pectomid y, si no se hallan neoplasias, ulterior-
mente cada 3 a 5 afios. Los grandes adenomas
sésiles son particularmente propensos a recidi-
var localmente y a malignizarse. Los pacientes
con tales pélipos resecados endoscépicamente
deben ser sometidos a examen endoscdpico de
seguimiento 6 meses después. Es probable que
mas de a mitad de todos los pacientes con po-
lipectomia presenten pélipos adicionales en el
primer afio de su seguimiento.*® Tras un segun-
do examen de seguimiento a los 6 meses con

Fig. 10-3. Pdlipo juvenil del
colon. Las glindulas dilatadas
revestidas por epitelio de tipo
coldnico estin rodeadas por
estromna inflamado y edemato-
so. (Hematoxilina-eosina, au-
mento x 12.) (Gentileza del
Dr, Stanley Hamilton, Depar-
tamento de Patologia de la Fa-
cultad de Medicina, Universi-
dad Johns Hopkins.)
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resultados normales, los pacientes con polipec-
tomia deben ser reexaminados con intervalos
de 3 a 5 afios.t

Pdlipos hamartomatosos

Un hamartoma es un crecimiento localizado
de células epiteliales intestinales normales y
maduras. Los hamartomas son pedunculados y
el tallo estd revestido por mucosa normal, con
nicleo de submucosa.'s Estos pélipos pueden
producir intususcepcién, que requiere opera-
cién. Aungue el potencial maligno de un ha-
martoma en si parece ser bajo, algunos estudios
indican que los hamartomas estdn asociados
con mayor riesgo de cdncer. Los hamartomas
intestinales se encuentran en ¢l sindrome de
Peutz-Jeghers y en la enfermedad de Cowden.
Estos transtornos genéticos tienen manifesta-
ciones extracoldnicas y se asocian con un ries-
go de malignidad superior al promedio en el in-
testino grueso y en toda otra localizacidn,

Pdlipos juveniles

Los pédlipos juveniles son retenciones epite-
liales hamartomatosas, compuestas por glindu-
las dilatadas en forma quistica, rellenas de mu-
cus y desechos inflamatorios (fig. 10-3). La
mayor parte de los pélipos juveniles. son pe-
dunculados, aunque algunos son pequefios y
sésiles. Las edades pico para la presentacién de
polipos juveniles sintomaticos estan entre los 4
y 5 afios pero, en ocasiones, se encuentran poli-
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pos en lactantes y aun en adultos. Tipicamente
se encuentran solamente uno o dos polipos; los
pacientes y las familias de pacientes que tienen
mas de unos pocos pélipos juveniles tienen que
ser evaluados en busca del sindrome de polipo-
sis juvenil.

Los sintomas pueden ser sangrado rectal,
descarga mucosa v diarrea v dolor abdominal
0, menos frecuentemente, intususcepcion o
- prolapso del pélipo por via rectal.!!

Pélipos inflamatorios

Los pdlipos inflamatorios se asocian con la
colitis ulcerosa y la enfermedad de Crohn. Casi
siempre son multiples. La mayoria de los pdli-
pos inflamatorios son pequefios y sésiles, pero
algunos son bastante grandes (o bien numero-
$08) como para obstruir el colon o interferir
con la colonoscopia. También pueden estar
asociados con sangrado, que puede llegar a ser
continuo y suficientemente severo como para
- caunsar anemia.” Los pacientes con pdlipos in-
flamatorios usualmente no requieren otro trata-
miento que el de la situacién de colitis subya-
cente. En un raro estado conocido como colitis
poliposa, la mucosa del intestino grueso del pa-
ciente colitico estd cubierta con poélipos infla-
matorios.

Polipos hiperplasicos
(metaplasicos)

Los pdlipos hiperpldsicos son los tumores
benignos pequefios (menos de 3 mm) més co-
munes del intestino grueso. Localizados mds a
menudo en la mucosa rectosigmoidea, estos
polipos aumentan de frecuencia con la edad y
son mds comunes en los hombres, que en las
mujeres.*?

Los polipos hiperplasicos son producto de la
excesiva replicacion celular. Las células mis-
mas se diferencian y maduran, produciendo
pequefias elevaciones sésiles en la mucosa, con
pliegues intraluminales (como resultado del
apifamiento) que dan un patrén en dientes de
sierra. Estos pdlipos casi siempre son asinto-
méticos, aungue cuando son mMuy NUMErEsos
pueden causar sangrado rectal, diarrea o am-
bos. No se cree que tengan potencial maligno.
Sin embargo, una pequefia cantidad (menos del
1%) de los pdlipos colénicos no pueden ser
clasificados estrictamente como hiperplasicos
0 adenomatosos y se hallé que el 37% de los
pdlipos hiperpldsicos contienen elementos ade-
nomatosos.' A causa de sus caracteristicas
neopldsicas, estos polipos deben ser tratados y
los pacientes controlados como si fuesen ade-
nomas:

SINDROMES DE POLIPOSIS
Clasificacion

El mds prevaleciente y mejor conocido de
los sfndromes genéticos con pdlipos miltiples
es la poliposis adenomatosa familiar. Varias
otras afecciones con pélipos multiples parecen
ser familiares. La mayorfa de ellos, pero no to-
dos, son trastornos autosémicos dominantes.

Aunque los sindromes de poliposis parecen
discretos y ficilmente diagnosticables, no lo
son. Algunos pacientes mayores pueden tener
10 a 20 adenomas esparcidos por su intestino
grueso, a veces asociados con céncer, pero sin
tener ningin antecedente familiar ni otros de-
fectos asociados. Estos pacientes no represen-
tan el cardcter genético. Aproximadamente el
3% de los pacientes con poliposis representan
nuevas mutaciones genéticas y no tienen histo-
ria familiar de neoplasias en el intestino grue-
s0. Una pequefa cantidad de casos de colitis
ulcerosa cronica desarrollan un estado de la
mucosa denominado colitis poliposa, que pue-
de ser distinguido ficilmente de la poliposis
adenomatosa sin previa biopsia y verificacion
histolégica. En raros casos, la primera expre-
sién clinica de poliposis adenomatosa familiar
seria un carcinoma periampollar o un tumor
desmoide troncal.

Dado el riesgo elevado de cancer y el cardc-
ter familiar de los sindromes de poliposis, se
establecié en los EE.UU. un sistema de centros
especializados, y también en algunos otros pai-
ses. En ellos se controlan los casos indice, se
les proporciona tratamiento y se realiza su se-
guimiento; se estudia la genealogia de cada ca-
s0; se ofrece asesoramiento; se establece con-
tacto con los miembros de la familia que se en-
cuentran en riesgo y se efectia su control, y se
refinen datos para ser compartidos con los otros
centros similares.

Poliposis adenomatosa familiar
PATOGENIA

La poliposis adenomatosa familiar (anterior-
mente llamada poliposis familiar, poliposis co-
li, adenomatosis de colon y recto) es una enfer-
medad autosdémica dominante caracterizada por
la expresién fenotipica de numerosos adeno-
mas que ordinariamente aparecen primero du-
rante la adolescencia, y resultan diagnosticados
como cancer invasivo de intestino grueso apro-
ximadamente 10 afios después (fig. 10-4). Casi
todos los pacientes con poliposis adenomatosa
familiar no tratada mueren de céncer de intesti-
no grueso antes de los 40 afios.



Fig. 10-4. Poliposis ade-
nomatosa del colon. La so-
perficie de la mucosa esta
cubierta por pélipos de va-
riado tamafio. Hay un ade-
nocarcinoma en estadio in-
vasivo temprano (flecha).
(Gentileza del Dr. Stanley
Hamilton, Departamento
de Patologia de la Facul-
tad de Medicina, Universi-
dad Johns Hopkins.)

Er afios recientes fue identificada una falla
cromosdmica del brazo largo del cromosoma 5.
Es probable que se identifiquen defectos gené-
ticos -adicionales. Se ha formulado la hipotesis
de que, como acontecimiento inicial, la polipo-
sis adenomatosa familiar es un trastorno auto-
sémico dominante, pero que a nivel molecular
se trata de un trastorno recesivo, Por esa causa,
son necesarios dos o mds defectos genéticos
para alcanzar la homocigosis requerida para la
induccién del fenotipo.

También ha sido reconocido que la poliposis
adenomatosa familiar debe considerarse como
defecto sistémico de la expresién del creci-
miento. En el pasado, 1a poliposis adenomatosa
familiar fue subdividida sobre la base de expre-
siones sistémicas reconocidas.

Varias denominaciones fueron creadas para
designar las diferentes formas de presentacion.
El sindrome de Muir-Torre incluye poliposis
colénica con quistes sebdceos en la cara y cdn-
cer espinocelular de piel. El sindrome de Tur-
cot vincula al meduloblastoma con la poliposis
colénica vy se lo describe como trastorno auto-
sémico recesivo. El sindrome de Gardner —en
particular-- fue utilizado como ejemplo de la
asociacién de poliposis coldnica con ciertos de-
fectos sistémicos, especialmente desmoides
{tumor benigno de tejidos blandos, formado
por fibroblastos), osteomas, quistes sebdceos,
fibromas y. lipomas de tejidos blandos. Investi-
gaciones adicionales demostraron que estas ex-
presiones sistémicas son difusas y estdn muy
extendidas. Por ejemplo, los osteomas y las
anormalidades dentales pueden encontrarse vir-
tualmente en todos los pacientes con poliposis
familiar adenomatosa o en sus parientes mas
préximos.*®*#¥ Las denominaciones epdnimas
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para subcategorfas de sindromes familiares que
involucran pélipos adenomatosos miltiples
probablemente lleven a confusidn con respecto
a la etiologia. Todos los pacientes con polipo-
sis adenomatosa familiar requieren control sis-
témico.

Los tumores desmoides son una gran amena-
za para la vida de los pacientes con poliposis.
La mayoria de los desmoides se presentan en
localizacién intraperitoneal o retroperitoneal y
muchas sobrevienen luego de operaciones o
embarazo. Un tumor desmoide puede presentar-
se como masa sblida que no da metistasis o co-
mo liminas de tejido fibrosos en la raiz del me-
senterio, llamadas fibroplasia desmoidea, Los
desmoides representan un importante problema
en el manejo de pacientes.con poliposis porque
pueden crecer e infiltrar a las visceras circun-
dantes provocando dolor, obstruccién intestinal
o ureteral y fistulas.* A menudo recidivan tras
su reseccién. En un estudio de protocolos de
poliposis, 6 pacientes murieron por ¢l avance de
desmoides casi tantos como los § que fallecie-
ron por carcinoma colorrectal.®*? El riesgo de
los desmoides se asociaba con la mayor edad y
€l sexo femenino. Sobre 468 pacientes registra-
dos con poliposis, 40 tenfan desmoides.?

Los pacientes con poliposis estdn sujetos al
riesgo de cincer y pdlipos en todo el tracto gas-
trointestinal, excluyendo al esdfago. En parti-
cular existe peligro de desarrollar adenomas en
el duodeno y Ia ampolla de Vater y también de
cancer invasivo en esos sitios. Adicionalmente,
presentan riesgo de pdlipos en el estémago, pe-
ro éstos son usualmente pdélipos de glandulas
fiindicas, no adenomas. Fuera de las dreas geo-
gréficas de alto riesgo de cdncer géstrico, el pa-
ciente poliposo tiene riesgo escaso o nulo de
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Cuadro 10-4. Expresiones extracolénicas de
la poliposis adenomatosa familiar

Malignas
Neoplasia gastrointestinal alta (excepto eséfago'y tal vez
estémago)
Neoplasia adrenal
Carcinoma papilifero de tiroides
Sindrome de las neoplasias endocrinas miltiples (NEM)
Hepatoblastoma
Meduloblastoma

Orras expresiones proliferativas
Enfermedad desmoidea
Quistes (sebdceo, pilonidal, ovérico, de mamas, renal, de
Bartholino, 6seo)
Fibromas
Lipomas
Osteomas

Hipertrofia del pigmento retiniano

céncer en esa ubicacién. Los pacientes afecta-
dos de poliposis también estin en mayor peli-
gro que la poblacién general en cuanto a cdncer
‘tiroideo, hepatoblastoma en la infancia y una
cantidad de otras patologias (cuadro 10-4).

" Una expresién extracoldnica de poliposis
aparentemente inocua, pero potencialmente im-
portante, es la hipertrofia congénita del epitelio
pigmentario retiniano.*® Esta situacion es iden-
tificable en nifios muy pequefios y puede ser
muy util como indicador en los estudios de de-
teccidn de familias afectadas por poliposis.’

DIAGNOSTICO

Los pacientes con poliposis se detectan cada
vez mds mediante controles. Cuando se identi-
fica una persona afectada, los otros miembros
de su familia inmediata requieren evaluacién,
El control de hijos asintomaticos de un proban-
do (propdsitos o caso indice)* comienza en la
adolescencia y puede implicar proctosigmoi-
doscopia rigida o sigmoidoscopia flexible. Si
no hubiesen polipos rectales ni sintomas, la re-
peticidn del estudio se hace dos afios despuds.
Si se detectan pélipos resulta esencial una
biopsia para confirmar la presencia de adeno-
ma y se indica colonoscopia.

Si se hace un diagnéstico de poliposis ade-
nomatosa familiar serd necesaria una colecto-
mia. Este procedimiento se difiere, si es posi-
ble, hasta promediar o terminar la adolescen-
cia, cuando se presume que los pacientes estdn
suficientemente maduros como para enfrentar
los aspectos emocionales de la operacidn.

La preparacién del paciente con poliposis
debe incluir radiografias de crdneo, examen of-
talmolégico por la hipertrofia congénita del

*N.del T.

epitelio pigmentario retiniano y, particularmen-
te, endoscopia gastrointestinal superior para
descartar polipos gastricos o duodenales. Para
examinar la ampolla de Vater se usard un en-
doscopio con vision lateral.

A medida que se estdn hallando y tratando
mediante colectomia cantidades crecientes de
pacientes con poliposis, la incidencia y la mot-
talidad por cancer colorrectal estd declinando
en este grupo, y es necesario destacar la impor-
tancia de las técnicas de deteccidon y el segui-
miento de rutina en busca de expresiones extra-
colénicas de este trastorno. ‘

TRATAMIENTO

El tratamiento correcto del colon es un tema
en evolucion. En general, el abordaje que se re-
comienda es una colectomia total con anastomo-
sis ileorrectal a 10-15 cm del anillo anal para el
paciente joven promedio, con 20 adenomas o
menos en el recto remanente, Tras la colectomia
total, aproximadamente un tercio de los pacien-
tes a quienes se le dejaron 20 pélipos rectales o
menos experimentarin regresioén espontinea
completa de los pélipos remanentes. En otro ter-
cio de pacientes, los pélipos remanentes dismi-
nuirdn en cuanto a drea, cantidad o ambas y
pueden quedar estables durante muchos afios."”

Algunas autoridades en el tema prefieren re-
comendar proctocolectomia total con recons-
truccidn por medio de una bolsa pouch ileoa-
nal, corminmente un pouch en J. La ventaja de
este procedimiento consiste en la remecién de
toda la mucosa colorrectal en riesgo. Las des-
ventajas incluyen los efectos colaterales de la
frecuente incontinencia nocturna (que es proba-
ble que empeore al envejecer la persona), ma-
yor riesgo de formacién de desmoides y posi-
ble riesgo de cdncer en el pouch, a largo plazo.
Si el paciente tiene céncer rectal medio o alto o
la mucosa rectal cubierta de adenomas benig-
nos, resulta apropiada una proctectomia con
pouch ilecanal. Si se hubiese producido céncer
invasive en el recto distal sera necesaria una re-
seccién abdominoperineal con colectomia total.

En la reseccién por poliposis es importante
inspeccionar y palpar inicialmente el drea pan-
credtica y duodenal para asegurarse de que no
haya otros tumores. La reseccion del mesente-
rio puede ser limitada si la colonoscopia o la
falta de una masa palpable indican que no hay
un céncer invasivo. Cuando haya un cdncer in-
vasivo se tiene que efectuar una linfadenecto-
mia de ese segmento coldnico.

La anastomosis rectal a 10-15 cm del anillo
anal se practica mds ficilmente si se inserta, en
el preoperatorio, un tubo rectal medido, que se
destapa en la mesa de operaciones. Cuando se
identifica precisamente el nivel para la resec-



cién rectal, el tubo puede retirarse levemente y,
tras clampear el recto, usado para la irrigacién
del recto distal antes de completar la anastomo-
sis al ileon distal. El fleon distal se clampea in-
mediatamente adyacente a la vilvula ileocecal
para preservar la funcién absorbente de bilis.
En general se prefiere una anastomosis término-
terminal, porque elimina el peligro de que que-
den segmentos ciegos que dificulten la ulterior
visnalizacion endoscopica. En el momento de la
anastomosis, los adenomas pequefios y directa-
mente visibles se cauterizan, pero se dejan los
adenomas de menos de 5 mm del recto distal,

SEGUIMIENTO

Debido a que aproximadamente dos tercios
de los pacientes poliposos tendran reduccion o
desaparicién de los pdlipos rectales remanen-
tes, la diatermia adicional se posterga por 6
meses ¢ mas, cuando se evalian los adenomas
residuales. Nosotros no estamos de acuerdo
con un principio muy difundido segin el cual
todos los pdlipos rectales deben ser resecados o
destruidos. Los pélipos rectales pequefios tien-
den a.empalidecer con el tiempo y puede anti-
ciparse su lenta regresion. Los pélipos rectales
que exceden de 5 mm de didmetro probable-
mente deban ser resecados mediante biopsia en
caliente, Para pdlipos mds chicos se justifica la
observacién periddica.

Un paciente cuyo recto haya sido conserva-
do debera recibir proctosigmoidoscopia a inter-
valos de 3 a 6 meses por el resto de su vida y
los adenomas mayores de 5 mm que presente
deberdn resecarse. También resulta imperativo
repetir la endoscopia gastrointestinal alta, parti-
cularmente si se identificaron adenomas duode-
nales o anormalidades de la papila. Como pau-
ta general, los pacientes con adenomas duode-
nales deben recibir una endoscopia cada afio.
Aquelios que tienen solamente pdlipos géstri-
cos recibirdn endoscopia a intervalos de 3-5
afios. Adicionalmente, serdn sometidos a estu-
dios de deteccién de rutina por otras expresio-
nes extracolénicas y, particularmente, por los
desmoides (cuadro 10-4).

Otros sindromes de poliposis
POLIPOSIS JUVENIL

En la poliposis juvenil hay numerosos pdli-
pos de retencidn por todo el tracto gastrointes-
tinal; pueden aparecer desde la lactancia a la
adultez. Se considera que esta situacion tiene
una forma de herencia autosémica dominante
y no se la estima premaligna. En algunas fami-
lias los pdlipos aparecen inicamente en el co-
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lon; en otras, pueden ballarse también en el
esofago, el estémago v el intestino delgado.
Una escasa cantidad de pacientes con poliposis
juvenil tienen algunos pdlipos adenomatosos
ademis de los polipos de retencién hamarto-
matosos caracteristicos del sindrome. Ademas,
fueron descritas varias familias con poliposis
juvenil en las que los miembros que no habian
sido diagnosticados con el sindrome sufrieron
carcinoma géstrico o de colon. S¢ requiere la
verificacién por biopsia del tipo de pélipo, pe-
ro una vez formulado el diagndstico de polipo-
sis juvenil la cirugia usualmente no resulta ne-
cesaria, excepto para tratar sintomas como san-
grado rectal, prolapso de pélipo o diarrea y en-
teropatia con pérdida de proteinas tan severas
gue exijan colectomia total o proctocolectomia
total.

El sindrome de Cronkhite-Canada se carac-
teriza por pdlipos de tipo juvenil en el colon, el
intestino delgado v el eséfago, asi como por le-
siones ectodérmicas, alopecia y distrofia ungu-
lar. No hay informes de que posea potencial
maligno.

POLIPOSIS DE PEUTZ-JEGHERS

En el sindrome de Peutz-Jeghers hay nume-
rosos pdlipos hamartomatosos en el tracto gas-
trointestinal, mas frecuentemente en el intesti-
no delgado, pero también, a menudo, en el in-
testino grueso y en el estdmago. Los pacientes
con sindrome de Peutz-Jeghers presentan tam-
bién pigmentacién pardusca en los labios (el si-
tio mds frecuente), superficies bucales, piel pe-
riocular® y drea perianal. Menos del 5% de los
pacientes con pdlipos intestinales de Peutz-Jeg-
hers carecen de las tipicas maculas cutaneomu-
cosas melandticas, y menos del 5% de los pa-
cientes con esta pigmentacién no tienen poli-
pos de Peutz-Jeghers.!!

La poliposis de Peutz-Jeghers es menos co-
min que Ia poliposis adenomatosa familiar pe-
ro también parece tener una forma de herencia
autosémica dominante. Aunque estos pacientes
pueden tener un riesgo algo elevado de carci-
noma de intestino grueso, no es tan grande co-
mo para justificar una colectomia profilactica.
El riesgo parece relacionado con elementos
adenomatosos asociados con histopatologia ha-
martomatosa. Sin embargo, los pélipos de
Peutz-Jeghers pueden ser bastante grandes y
requerir operacién por sangrado, intususcep-
cidén o ambas situaciones.

Los nifios con sindrome de Peutz-Jeghers
parecen estar expuestos a un mayor riesgo de
tumores inusuales del sistema reproductor** y
de la vejiga.”? En un reciente estudio de proto-
colos surgié que habia céncer en sitios gas-
trointestinales y no gastrointestinales en 15 pa-
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cientes de entre 31 con sindrome de Peutz-Jeg-
hers, controlados desde 1973 hasta 1985.17
Aungue haya prejuicios en la seleccidn para ta-
les estudios, resulta dificil adjudicar al azar la
alta frecuencia de cdnceres en este grupo. Para
€l manejo de los pacientes con sindrome de
Peutz-Jeghers parece razonable enfatizar la ne-
cesidad de deteccion precoz de céncer de los
sistemas gastrointestinal y reproductor.

ENFERMEDAD DE COWDEN

Al igoal que el sindrome de Peutz-Jeghers,
la enfermedad de Cowden es un estado autoss-

mico dominante que involucra hamartomas

multiples. A pesar de que los pélipos colénicos
se observan con suficiente frecuencia como pa-
ra considerarlos caracteristicos en la enferme-
dad de Cowden, las lesiones hiperqueratdsicas
cutdneas y gingivales son igualmente importan-
tes para el diagndstico de 1a enfermedad. Estas
lesiones incluyen triquilemomas, queratosis de
las extremidades y papilomas de la mucosa
oral.” Los pacientes con enfermedad de Cow-
den tienen también alto riesgo de cédncer de
mama,* tirvides y piel. De hecho, se ha reco-
mendado mastectomia profildctica para las mu-
jeres jovenes afectadas.®

TUMORES BENIGNOS

Lipoma

Enire las lesiones colénicas, los lipomas
ocupan un distante segundo puesto respecto de
los pélipos en cuanto a frecuencia, y se estima
su incidencia entre el 0,035 v el 4,4%.* Los li-
pomas pueden aparecer en cualquier sitio det
tracto gastrointestinal, pero se los halla. mds
frecuentemente en ¢l colon derecho. El tipo de
lipoma mds comiin es el submucoso; éste pue-
de ser pedunculado, sésil o polipoide, y puede
producir obstruccién, intususcepeién y hemo-
rragia.?® El tipo subseroso menos comiin que
constituye aproximadamente. el 10% de los ca-
sos, puede ser pedunculado o circular, de modo
que rodea v a veces obstruye el colon. Los li-
pomas se encuentran mds cominmente en el
ciego pero aparecen, con frecuencia decrecien-
te, en sitios mds distales de colon y recto. Los
lipomas son més comunes en las mujeres que
en los hombres y se tornan mas sintométicos en
la quinta o sexta década de vida.

Los lipomas consisten en células adiposas
adultas rodeadas por una capa fibrosa y entre-
mezcladas con tabiques fibrosos., Su didmetro
puede variar entre unos pocos milimetros y 30
cm. Pueden distinguirse radiolégicamente del
cancer por la radiolucidez generada por su con-

tenido graso y por su tendencia a variar su for-
mad, de esférica a la de “salchicha”, con los mo-
vimientos peristilticos del intestino, rasgo de-
nominado signo del estrujado.?® En los dltimos
aflos, la tomografia computadorizada y la colo-
noscopia se convirtieron en los instrumentos
preferidos para el diagnéstico de lipomas,*
Muchos lipomas pueden ser resecados en-
doscépicamente o removidos por colostomia.?!
En algunos casos, la intususcepcion o la torsién
del pediculo causan su necrosis, situacién en la
cual el lipoma es eliminado espontdneamente.

Endometrioma

Los endometriomas son tumores benignos
que estan conformados por tejido endoméirico
crecido fuera del titero. La endomeiriosis, situa-
cién anormal asociada con la invasion de érga-
nos y otras estructuras por un tejido semejante,
fue encontrada en casi todos los érganos y sitios
del cuerpo femenino. Los ginecdlogos estdn fa-
miliarizados con esta situacién; se ha estimado
que tienen endometriosis del 8 a 15% de las
mujeres menstruantes y que, de ellas, hasta un
tercio podria tener afectado el intestino.?” Aun-
que los cirujanos generales encuentran relativa-
mente infrecuente la endometriosis, debe consi-
derdrsela en el diagnostico diferencial de masas
de cualquier parte del cuerpo femenino.*

La mayor parte de los endometriomas intes-
tinales estdn en la porcién distal del intestino
grueso, aunque las lesiones ileocecales y apen-
diculares también son relativamente frecuentes.
Los sfntomas que deben hacernos sospechar
endometriosis colorrectal son: cambios ciclicos
en la funcidn intestinal, heces sueltas, sangrado
rectal, dolor abdominal tipo calambre y disten-
si6n abdominal (cuadro 10-5).

Cuadro 10-5, Sintomas de endometriosis en
el infestino (163 casos)*

Cantidad (%)
Endometriosis
Dismenorrea 71 44
Dispaurenia 39 24
Dolor abdominal no especificado 23 14
Infertilidad 39 24
Sugestivos de compromiso intestinal
PDiarrea, ciclica 42 26
Constipacién, ciclica 19 12
Sangrado rectal, ciclico 26 16
Disquesia 25 15
Distensién abdominal, ciclica 3 2
(bstruccién intestinal, parcial 18 11
Obstreceion intestinal, completa 1 1

* De Weed, . C. v Ray, I. E.: Endometriosis of the bowel. Obstet. Gynecol.
69:727-730, 1987.



Los tamores malignos son una causa de obs-
truccién intestinal mucho mds frecuente que la
endometriosis, pero las lesiones de esta iltima
estdn asociadas mas a menudo con dolor y san-
grado ciclico, mds que intermitente al azar.

La endometriosis sdlo raramente es diagnos-
ticada por examen con endoscopia o enema de
bario porque, aunque puede estenosar el colon.
excepcionalmente afecta el aspecto de la muco-
sa. En cambio, los endometriomas que generan
sangrado rectal producen lesiones reconocibles.
Cuando la mucosa estd intacta, la biopsia no in-
forma nada y, a cansa de los obsticulos del
diagnéstico radiogréfico, generalmente el trata-
miento de eleccidn para esta patologia es una
colectornia segmentaria.

Leiomioma

El leiomioma ¢s un tumor de tejido muscular
liso raramente hallado en el colon y el recto.
Los leiomiomas usualmente son pequefios, me-
nos de 1,5 cm de didmetro, y resultan dificil-
-menté distinguibles de los adenomas® y de los
leiomiosarcomas.'? Distinguir leiomiomas de
leiomiosarcomas puede depender mas del ta-
mafio y de las caracteristicas clinicas que de la
apariencia histolégica.

Estos tumores pueden ser pedunculados o
sésiles. Los leiomiomas colénicos sésiles re-
guieren reseccion quinirgica. Algunos tumores
rectales y pedunculados pueden ser resecados
colonoscépicamente. En cambio, los leiomio-
mas y los leiomiosarcomas de tejidos periana-
les constituyen a menudo problemas muy difi-
ciles de manejar. Estas lesiones serdn tratadas
mis adelante,
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