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INTRODUCAO
«c

e Um polipo deve ser entendido como qualquer lesdo que surja
na superficie interna do trato gastrointestinal, projetando-se
paraasualuz

e Nao deve ser visto como uma entidade histopatol 0gica, mas
apenas como um termo gue classifica macroscopi camente
varias condicoes histol 6gicas especificas

e POlipos sdo relativamente comuns durante ainfancia e, em
geral, sao lesdes benignas

Cameron,JL,ed.7, pag 255,2001
J Pediatr 2001;138:621-8



Classificacao macroscopica segundo a
superficie de fixacao
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Classificacdo macroscopica em relacéo ao
numero




CLASSIFICACAO

J Pediatr 2001;138:621-8



CLASSIFICACAO

e Adenoma € uma colecao de crescimentos (-oma) de origem
glandular. E um tumor de tecido epitelial benigno que surge no
epitélio da mucosa das glandul as (endocrinas e exocrinas) e tubos.
Estes crescimentos sao benignos, embora com o passar do tempo eles
possam progredir e tornarem-se malignos. Nesse Ultimo estagio, eles
s80 chamados de adenocarcinomas

e Hamartoma € o termo usado para designar uma proliferacdo celular
de tecido que pertence ao mesmo 6rgao de onde ele se origina, ainda
gue apresente sua arquitetura normal comprometida. Cresce a mesma
vel ocidade que os tecidos adjacentes.Alguns patol ogistas consideram
0 hemangioma e o linfangeoma, tumores benignos de vasos
sanguineos e linféticos, respectivamente, como hamartomas

Dicionéario de termos médicos Patologia- Wikipedia



CLASSIFICACAO

e O termo hiperplasia € usado quando se quer mencionar o0 aumento do
numero de células num orgéo ou num tecido

e A inflamacéao ou processo inflamatdrio € uma resposta dos
organismos vivos homeotérmicos a uma agressao sofrida. Entende-se
COMO agressao qualquer processo capaz de causar 1esdo celular ou
tecidual. Esta resposta padrao € comum avarios tipos de tecidos e é
mediada por diversas substancias produzidas pelas células danificadas
e células do sisterma imunitario que se encontram eventualmente nas
proximidades daleséo

Dicionério de termos médicos Patologia- Wikipedia


http://pt.wikipedia.org/wiki/Homeot%C3%A9rmico
http://pt.wikipedia.org/wiki/Les%C3%A3o

CLASSIFICACAO

e Naidade pediétrica, 0os polipos intestinais
costumam ser de duas categorias.

L Hamartomas : s&o 0s polipos solitarios mais
comuns, predominantemente do tipo juvenil

L Adenomas: solitarios, sao raros, porém dentre as

sindromes familiares, se destaca a polipose
adenomatosa familiar

Gastrointest Endosc Clin N Am 2001:11:659



Caracteristicas patoldgicas dos
polipos naidade pediatrica

e TUBULAR (80-85% dos pdlipos colonicos)

L Pediculado, liso, superficie lobulada vermel ha

- Tamanho: 0,5a5 cm

— Micro: glandulas e tubulos com infiltrado
Inflamatorio

- Displasia sempre presente em grau leve,
moderado ou grave

J Pediatr 2001;138:621-8



o ADENOMAS TUBULARES




Caracteristicas patoldgicas dos
polipos naidade pediatrica

e VILOSO (5% dos polipos colonicos)

L Sessil, superficie papilar de base larga

- Tamanho: 1 a5 cm

- Micro: estruturas vilosas com infiltrado
inflamatorio

- Displasia sempre presente em grau leve,
moderado ou grave

J Pediatr 2001;138:621-8



COMPONENTE VILOSO = PROJECOES PAPILIFERAS




Caracteristicas patoldgicas dos
polipos naidade pediatrica

e TUBULOVILOSO (10% dos polipos colonicos)

L Caracteristicas intermediarias entre tubulares e
vilosos

5 Tamanho: 0,5 a5 cm

- Micro: Caracteristicas intermediarias entre
tubulares e vilosos

- Displasia sempre presente em grau leve,
moderado ou grave

J Pediatr 2001;138:621-8
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ADENOMA TUBULO - VILOSO DO RETO







Caracteristicas patoldgicas dos
polipos naidade pediatrica

e JUVENIL

- 90% sao pediculados, superficie vermelhalisaem
alguns casos, sangram facilmente

L Tamanho: 1 a3 cm

- Micro: Cistos dilatados repletos de mucina nalamina
propria, com infiltrado inflamatdrio proeminente e
ulceracao, com tecido de granulagéo subjacente

- Digplasia <5 %

J Pediatr 2001;138:621-8



Polipo juvenil Polipose juvenil




Caracteristicas patoldgicas dos
polipos naidade pediatrica

o PEUTZ-JEGHERS

L Pediculado ou séssil, liso, superficie lobulada,
coloracao rosada

5 Tamanho: 0,.5a3 cm

- Micro: glandulas alongadas delimitadas por
epitélio e musculo liso, com menos estroma e
cistos que os palipos juvenis

- Digplasia< 5 %

J Pediatr 2001;138:621-8



Polipos hamartomatosos em
segmento intestinal



FISIOPATOLOGIA

e O pdlipo resulta de um defeito na adequada regulacdo do
balanco entre fatores que promovem o crescimento e
fatores que inibem o funcionamento celular normal

L Ganho na funcao de uma proteina pro-crescimento
(oncogene)

L Perda na funcéo de uma proteinainibidora do crescimento
(gene supressor tumoral)

Cancer JClin 1997:47:154-60



FISIOPATOLOGIA

e Considera-se que aformacéo e o desenvolvimento dos pdlipos
colorretais sofram influéncia de fatores ambientais, como o
fumo, que tem uma relagcao com o tamanho dos adenomas

e Porém os fatores genéticos apresentam um papel bem definido
na evidéncia da evolucéo do adenoma para adenocarcinoma

e AsalteracOes ocorrem em nivel cromossomial, sendo bem
Identificadas nos cromossomos 5, 12, 17 e 18, ocorrendo por
perda e mutagoes em alguns genes

Cancer JClin 1997:47:154-60
J Pediatr 2001;138:621-8



IMPORTANCIA

e A importancia dos polipos neoplasicos malignos € notdria

e Os outros tipos de pdlipos tém suaimportancia na medida
em gue podem assumir duas complicacoes basicas:

L possibilidade de sangramento (todos), sendo aretorragiao

sinal guia que deve promover a suspeita da existéncia de
POlipos na crianca

L potencialidade de malignizacao (exclusiva dos adenomas)

South Med J 1991; 84:575
J Pediatr 2001;138:621-8



Classificacao dos polipos e das
sindromes polipoides

Polipos juvenis

Sindromes Hereditarias de Polipose Hamartomatosa
Polipose juvenil

Sindrome de Peutz-Jeghers

Sindrome de Cowden

Sindrome de Bannayan-Riley-Ruval caba

Sindromes Hereditarias de Polipose Adenomatosa
Polipose Adenomatosa Familiar (PAF)

Sindrome de Gardner

Sindrome de Turcot

Sindromes de Polipose Nao Hereditarias
Sindrome de Cronkhite-Canada

Hiperplasia Nodular Linféide

Polipose Linféide

Polipose Inflamatoria
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POLIPOS JUVENIS

e Também chamados de pdlipos de retencéo, sGo 0s mais comuns na
faixa etarea pedidirica, representando quase 90% dos polipos
colorretais

e A maior parte é pediculado e sangra com facilidade

e Incidéncia maior entre 2 e 5 anos de idade, sendo que 1 a 2% das
criancas assintomaticas tém polipos juvenis

e Tem-se encontrado atividade aumentada da carnitina-descarboxilase e
da cinase de tirosina, enzimas associadas com a proliferacao celular
rapida

e Podem sofrer transformacéo adenomatosa, embora as criangas com

pdlipos juvenis solitarios tém o mesmo risco de desenvolver lesbes
malignas que as criancas do mesmo sexo e idade sem esta patologia

Am J Gastroenterol 2000;95:1.990-3
Am J Gastroenterol 2001;96.1.695-7



POLIPOS JUVENIS

e A hemorragiaretal € aforma de apresentacéo
clinica mals comum e ocorre em guase todos 0s
pacientes

e Outros sinals e sintomas menos comuns sao 0
prolapso retal, evacuagoes mucopurulentas e dor
abdominal

e Raramente ocorre invaginagao intestinal

e Anemiaferroprivapode estar presente em até
3300 dOS casos Am J Gastroenterol 2000;95:1.990-3

Am J Gastroenterol 2001;96.1.695-7



POLIPOS JUVENIS
™—

e Diante dasuspeitae historiaclinica, devera ser
reali zada colonoscopia completa, que sera
diagnostica e terapéutica, pois durante a mesma,
deve-se fazer a polipectomia com
eletrocauterizacao

e A retirada de um pdlipo isolado n&o requer
Seguimento, a menos que o0 paciente tenha novas
hemorragias

Am J Gastroenterol 2000;95:1.990-3
Am J Gastroenterol 2001;96.1.695-7
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Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e S&0 caracterizadas por um crescimento excessivo de céulas
nativas da area em que normalmente ocorrem

e Representam um numero pequeno mas significativo das
sindromes gastrointestinais com predisposicéo hereditaria de
cancer

e Muitas dessas sindromes implicam um risco substancial de
desenvolver cancer de colon, bem como outras neoplasias
gastrintestinals e pancreaticas

e Pacientes com estas sindromes também apresentam risco
significativo para doenca maligna extra-intestinal

Am J Gastroenterol 2005;100(2):476-90



Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sete entidades tém sido descritas. sindrome da polipose familial juvenil, sindrome de
Cowden, Bannayan-Ruvalcaba-Riley, sindrome de Peutz-Jeghers, sindrome do nevo
basocelular, neurofibromatose 1, e sindrome da neoplasia endécrina maltiplatipo 2B

e Sindrome da polipose hereditdria mista € uma variante da polipose juvenil
caracterizada por pdlipos adenomatosos e hamartomatosos

e Ocorrem em aproximadamente 1/10th da freqténcia das sindromes adenomatosas e
representam menos de 1% do cancer colorretal na Américado Norte

e Embora o diagndstico destas sindromes herdadas seja essencialmente clinico, testes
genéticos ja estdo disponivels

e No entanto, ha um nimero significativo de mutacdes espontaneas vistas em cada uma
delas

Am J Gastroenterol 2005;100(2):476-90



Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Dadas as semelhangas clinicas dessas sindromes e o padrao de
heranca autossdmica dominante, as vezes é dificil diferenciar pdlipos
hamartomatosos, especial mente com apresentacdo atipica

e A andlise e diagnostico molecular tornam possivel aidentificacéo do
subtipo destas sindromes

e Além disso, esses testes podem permitir a identificagcao de familiares
em risco dos pacientes com essas sindromes, levando a intervencao
meédica precoce e a reducéo da morbidade e mortalidade

Am J Gastroenterol 2005;100(2):476-90



Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos
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POLIPOSE JUVENIL
Sindrome autossdmica dominante,
Caracterizada pela presenca de 10 ou mais pdlipos col6nicos

Detectada geralmente entre os 4 e os 14 anos de idade, sendo mais comum
aos 9 anos

Em 25% dos casos tem-se identificado uma mutacdo no Smad4, um mediador
citoplasméatico na trgjetoria do sinal do fator transformador do crescimento
beta, localizado no cromossomo 189g21.1 (foram descritas cerca de 100
familias e 11 casos esporadicos desta sindrome)

Também mutacbes no gene chamado de proteina tirosinafosfatase e
homologo da tensina, que regula o crescimento celular ao inibir mediadores-
chave de sinais de crescimento, como o fosfoinusitol-3-cinase

Gut 2000;46:656-60
Ann Surg Oncol (2001) 8 : pp 319-327.



Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e POLIPOSE JUVENIL

L QC: retorragia ou diarréia com muco e sangue, anemia, e as vezes prolapso retal do
polipo

-  Tamanho entre 5 e 50 mm

» O nuimero vai aumentando com a evolucdo da doenca, podendo chegar a 200,
distribuidos ao longo de todo TGl

- Orisco real de carcinoma colorretal € desconhecido, porém, esta estimado em cercade
20%

L Assim, a colectomia esta indicada devido ao potencial de malignizacéo e recidivas

L E necessario que se realize endoscopia digestiva e transito intestina quando se faz o
diagndstico desta sindrome

- Colectomia. casos com numero abundante de polipos, pdlipos com mudangas
adenomatosas, casos onde a hemorragia néo € controlada

- Polipectomia colonoscopica: para casos onde o numero de pdlipos € reduzido, com
seguimento a cada 1-3 anos

Gut 2000;46:656-60
Ann Surg Oncol (2001) 8 : pp 319-327.



Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e POLIPOSE JUVENIL : Familiares
- Recomenda-se realizar radiografia baritada 1x/ano

- Pancolonoscopia a cada 3-5 anos em todos 0os membros da
familia, desde os 12 anos de idade até os 40 anos

- A colectomia profilatica esta contra indicada

Gut 2000;46:656-60
Ann Surg Oncol (2001) 8 : pp 319-327.
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Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Peutz-Jeghers:
5 Transmissao autossdmica dominante

L E uma doenca rara, afetando um em 60.000 a um em 300.000
individuos nos EUA

L Presenca de numerosos polipos, localizados preferencialmente no
Intestino delgado, predominando no jguno, ocasionalmente, no trato
urinario e respiratorio

L sésseis ou pediculados, 1-3 cm de didametro

L glandulas alongadas delimitadas por epitélio e musculo liso, com
MeNos estroma e cistos que os polipos juvenis

Rev. Col. Bras. Cir. 2008; 35(3): 210-211



Polipo Peutz-Jeghers: feixes
de musculo liso, da muscular
da mucosa, ramificam-se do
entro para a periferia de
orma arborescente; os feixes
estao revestidos por mucosa
do célon

Polipo Peutz-Jeghers: na superficie ha
transformacao adenomatosa




Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Peutz-Jeghers:

L Hagrande variabilidade da sintomatol ogia, com alguns pacientes
necessitando apenas de tratamento clinico engquanto outros, devido a
maior gravidade do caso, necessitando de inUmeras hospitalizacoes e
até mesmo de tratamento cirdrgico

L Recentemente, foi identificada a mutagéo do gene responsavel por
este transtorno, denominado LBK1/STK11, localizado no
cromossomo 19p13.3

Rev. Cal. Bras. Cir. 2008; 35(3): 210-211



Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Peutz-Jeghers:

- Acompanhados de lesdes de hiperpigmentacdo na maioria dos pacientes,
maculas de coloracdo café escuro, principalmente ao redor dos labios, mas
também nas maos, pes, mucosa bucal, lingua, perineo e palpebra

L Estas méaculas podem aparecer desde o periodo de lactente até a fase pré
escolar e tendem a desaparecer com o tempo

Rev. Col. Bras. Cir. 2008; 35(3): 210-211



Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos




Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Peutz-Jeghers:
L Os sintomas da SPJ aparecem logo na primeira decada de vida

- ManifestacOes variadas com episodios repetidos de dor
abdominal, sangramento intestinal inexplicado, prolapso do
polipo retal, irregularidades menstruais e puberdade precoce
(devido ao hiperestrogenismo de tumores de corddes sexuais),
ginecomastia, crescimento acelerado (tumores de células de
Sertoli) e massa testicular podem estar presentes

- Encontrar anemiaferropriva secundaria a hemorragias
gastrointestinais de repeticao

Rev. Cal. Bras. Cir. 2008; 35(3): 210-211



Sindromes hereditareas de
poliposes hamartomatosas

e Sindrome de Peutz-Jeghers:

L Cercade 1/3 dos casos € diagnosticado durante ainfancia ou
adolescéncia

- Asprincipais causas de morbi-mortalidade ocorrem tipicamente na
segunda decada de vida e sdo representadas por intussuscepcdo de
Intestino delgado (43%), dor abdominal (23%), hematoquezia (14%),
prolapso de polipo coldnico (7%) e presenca de neoplasia

- 90% dos pacientes apresentam anemia associada a dor abdominal em
colica, recorrente, a qual é decorrente de intussuscepcoes transitorias
(e muitas vezes, reversiveis)

Rev. Col. Bras. Cir. 2008; 35(3): 210-211



Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

Sindrome de Peutz-Jeghers:

Nesta sindrome ha um risco aumentado de ocorréncia de carcinoma em
diversos 6rgaos, sendo mais acometidos o pancreas (30%), a mama (25%),
ovario e utero (20%), testiculo (10%), estbrmago e intestino delgado (10%)
Aproximadamente 50% dos pacientes irdo desenvolver cancer até 0s 57 anos
Dessaforma, € recomendado o seguimento destes pacientes com exames de
Imagem e endoscopicos
Alguns protocol os recomendam gastroduodenoscopia e retossigmoidoscopia a
cada dois a cinco anos até os 20 anos de idade

Em idades mais avancadas a colonoscopia deve ser acrescentada

Rev. Col. Bras. Cir. 2008; 35(3): 210-211



Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Peutz-Jeghers:
O tratamento basela-se em medidas conservadoras

- Durante os episodios de invaginacao, o repouso digestivo é suficiente, assim
como a sedacéo leve e aspiracdo por sonda naso-gastrica

- Em casos de obstrucéo a cirurgia deve ser imediata

L Estatambém é uma alternativa para casos de hemorragia abundante ou diante
de situacOes de dor abdominal recorrente

L A tendéncia é que estes procedimentos segjam conservadores (polipectomias
OU resseccOes segmentares)

- Como os polipos se distribuem por todo o trato digestivo, qualquer tentativa
de resseccbes mais alargadas e extensas nao tera éxito no controle da doenca,
além de piorar o estado nutricional destes pacientes

Rev. Col. Bras. Cir. 2008; 35(3): 210-211



Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Peutz-Jeghers:

- O método endoscopico, além de permitir o diagnéstico e localizacdo das
lesbes, tem um papel importante na terapéutica possibilitando a ressecgcéo de
pOlipos isoladamente

- Assim, é possivel estudar e manipular o trato gastrointestinal, restringindo
enterectomia aos segmentos com complicactes

- Asvantagens e desvantagens da polipectomia profil&tica para pacientes
assintomaticos devem ser discutidos com os familiares e a decisdo deve ser
individualizada para cada caso

Rev. Col. Bras. Cir. 2008; 35(3): 210-211



RECOMENDACOES PARA SEGUIMENTO EM
LONGO PRAZO DOS PACIENTES:

Colono
Radiografiado ID

Exame das mamas
Mamografia

USG abdome
/pelveltesticulo

Biometria hematol
Papanicolau

25
10

25
35
25

25
25

Idade deinicio | Frequéncia____fS%

A cada 2-3 anos
A cada 3 anos

Com sintomas, ou a
cada 5 anos sem
sintomas

anual
anual
anual

anual
A cada 2 anos



Diagnastico realizado por fenotipo
Historia familiar de SPJ
e presenca de sintomas

Investigar sintomas
relevantes (dor,anemia)
EDA e colonoscopia, e

estudo baritado

Polipos 0,5
alcm:
avaliar

segundo 0
ndamero

Polipos
<5mm

Aconselhamento familiar,
seguimento regular, e se
presenca de sintomas
realizar exames de

Apresentacéo inicial
com invaginagao
Intestinal

L aparotomia
exploradora,
enteroscopiae
polipectomia

Polipo >1,5cm
Polipectomia com
enteroscopia

Estudos baritados a cada 2 anos,
dependendo da presenca ou nao de
sintomas. endoscopias alta e baixa




Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

Ly

Sindrome de Peutz-Jeghers:

Em criancas sintométicas com polipos maiores que 1,5 cm, deve-se
recomendar |aparotomia com enteroscopia intra-operatoria

As criancas assintomaticas, com polipos menores gue 1 cm, tém risco
de invaginacao

A orientac&o para criancas com polipos entre 5 e 10 mm, dependera
do nimero de pdlipos

No caso de 0s sintomas aparecerem posteriormente, considerar
possibilidade de |aparotomia

Em alguns casos, pode estar indicada laparotomia profilatica

Rev. Cal. Bras. Cir. 2008; 35(3): 210-211



Sindrome de Peutz-Jeghers:
Capsula endoscopica

e E um sistemaambulatoria de endoscopia sem fio acondicionado a
uma capsula com dimensdes de 11 X 26 mm, descartavel, com bateria
de duracéo entre 6 - 8 horas

e Tem capacidade de obter 2 fotos/segundo sob iluminacéo de 4 LED
sincronizados, realizar o processamento inicial e transmitir por antena
propriasinais de telemetria que sao captados por sensores colocados
no abdome do paciente e conectados a um cintur&o com um
computador compacto que faz o papel de gravador/processador dos
sinais emitidos pela capsula

Revista de Gastroenterologia da Fugesp - Mar/Abr-2002
Endoscopia em agao



Sindrome de Peutz-Jeghers:
Capsula endoscopica

e Ao final de 8 horas decorridas daingestao da capsula, 0s sensores
(nd0 descartaveis) e o gravador sdo removidos do paciente,
promovendo-se, entao, o "download" das cerca de 50 mil imagens
geradas no exame durante mais 2 horas para uma "workstation" (cada
"workstation" vem equipada com dois "kits de gravacado” compostos
de um cinturdo, uma fita de sensores, 2 baterias recarregaveise 1
gravador cada, acondicionados em maleta propria)

e ApOso "download", a"workstation" geraum video de todo o exame,
0 qual esta, entdo, pronto para analise, permitindo ao medico
examinar com precisao o trajeto da capsula da boca até o ponto em
gue ela se encontrava ao termino do exame (normamente jano
Intestino grosso)

Revista de Gastroenterologia da Fugesp - Mar/Abr-2002
Endoscopia em agao



Sindrome de Peutz-Jeghers:
Capsula endoscopica

e Todo o trgjeto do tubo digestivo pode ser registrado pela capsula,
sendo gue no intestino delgado que ela oferece preciséo, obtendo
resultados superiores quando comparada individual mente ou em
conjunto com os outros metodos diagnosticos aplicaveis ao intestino
delgado e, sobretudo, revelando imagens nunca antes conseguidas e
cada vez mais surpreendentes no seu espectro

e A capsulaendoscopicafoi lancadano Brasil em dezembro de 2001,
durante o | Curso Brasileiro de Endoscopia Terapéutica, realizado na
Santa Casa de Misericordia de S&o Paulo, no qual foi realizado o
primeiro exame com a capsula endoscopica pelo Servico de
Endoscopia do Hospital Nove de Julho

Revista de Gastroenterologia da Fugesp - Mar/Abr-2002
Endoscopia em agao



Sindrome de Peutz-Jeghers:
Capsula endoscopica

e A partir de entdo, os primeiros 20 exames consecutivos foram analisados na
forma de relatos de caso durante o periodo de janeiro a junho de 2002

e Todos os pacientes foram submetidos a exame de capsula endoscopica, tendo
seus resultados sido comparados com os exames de avaliagdo convencional
do intestino delgado. Foram registrados efeitos colaterais e tempos de transito
dacépsula. A capsula encontrou achados patol 6gicos em 19 dos 20 pacientes
dasérie

e Nao foram relatados efeitos colaterais ou complicacoes atribuiveis ao
procedimento

e Quando comparada com a"push enteroscopy”, a capsulateve uma
positividade de 95% contra 33,3%

Gastroenterology Research and Practice
Volume 2009 (2009), Article ID 619378



Enteroscopia de duplo balao

= Este dispositivo consiste em um videoendoscopio, acoplado a um
“overtube” (ou sgia, um tubo que o recobre e se desliza sobre ele)
= Tanto o endoscdpio como o “overtube” possuem em suas extremidades um
bal&o de silicone, que pode ser insuflado com ar ou com didxido de carbono,
permitindo o ancoramento destes dispositivos na luz do intestino.
= O inicio do exame é semelhante a uma endoscopia digestiva alta, com o
endoscopio sendo introduzido até o duodeno, com os dois bal 6es vazios.
= A partir deste local, o endoscépio, que tem a ponta mével e comandada
pel os controles situados ha manopla do aparelho, é avancado em direcéo ao
jejuno, 0 mais distante possivel
= Quando n&o é mais viavel progredir com o aparelho, sem tracionar
excessivamente as algas jgjunais, insufla-se o primeiro baldo, aguele
localizado na ponta do “overtube”, 0 que promove um ancoramento do
aparelho no local
= Em seguida, o0 endoscépio € introduzido um pouco mais distalmente no
jejuno, até Ndo ser mais possivel.
= Procede-se ,ent&o, ainsuflacdo do segundo bal o, na extremidade distal do
endocdpio, seguida por uma movimento de retificagdo do aparelho, ou sgja,
s80 juntados os dois bal 6es

Revista AMF Out/Dez-08 — 13



Capsula endoscopica




Capsula endoscopica

Recorrido de la PillCam



Capsula endoscopica

Um avanco na medicina moderna

Sendo referénc v estado comao uma das clinicas mais completas de

endoscopia e fislologia digestiva, a Digest esta sempre investindo na

nde

modernizacao ¢ realizagio de noyos exames, agora suz

wvidade € a Cdpsula Endascopica,

Uma tecnologia de ponta erecém i itada no Brasil, a Digest & uma

das primeiras clinicas da regido sul do pais’ a oferecer a Capsula

irdauxiliar ao médicoater

Endoscdpica. Uim exame seguro e pratico g

umdiagnostico precisodo intestino delgado

Cdpsula Endoscopica

Entendendo um pouco mais da
Capsula Endoscépica

a ferramenta de diagnostico para

A Capsula Endoscopica € mais e
pacientes que sofrem de distdrbios gastrointestinais. Com umtamanho

aproximado a uma pilula de vitamina, a Capsula possui um mini-Camera
capaz de produzir aproximadamente 57.000 imagens coloridas em alta
figestivo, passando por

), intestinos d

i

esolucdo de toda sua trajetdria pelo sister

varios orgaos — faringe, esdfago, estomag

grosso, até ser eliminada naturalmente pelo arganismo

A Capsula Endoscopica percorre todo o sistema digestive, mas sua
principal fungao € investigar o intestino delgado, U dredo de dificl
acesso tanto pela sua anatomia quanto pela suad localizacao, a
endoscapia tradicional ndo chega até ele & a colonoscopia permite
coletar informagdes apenas do infesting grosso. A ocoréncia de
ANEMiE Sem motivi g

parvezes pode ser devido a sangramentos
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expandir a capacid
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(doenga celiaca) podem ser diagnosticados com a Capsula Endoscopica
& com isso evitam uma drurgia ou por vezes a impossibilidade de

descobriradoenca.

oemadiltos e criancas

Oexame pode se

Procedimento

Conforto, seguranca e maobilidade sdo algu

Cdpsula Endoscopica, O procedimento & simples, com um jejum de 12

s das vantagens

horas iniciasse com a colocagao de eletrodos no abddmen do g

 fla Cintura,

conectados em um gravador acomodado confortavelme,

e poderd deglutira capsula e inic

Em seguida, o pacien SEa gravacan

dasimagens.

idades rotineiras. com

v
moderagao. Apos §horas, devera retornar a clinica par

& exame permite o paciente exercer a
UE OS SERSOres

de gravacdo possam ser removidos. A cdpsu

e o disposit ¢

totalmente descartdvel, sendo eliminada naturalmente em média nas
proximas 24 ho




Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Cowden:

- A sindrome de Cowden (SC) ou sindrome de multiplos hamartomas
(SMH) é uma genodermatose rara de heranca autossdmica dominante
e expressividade variavel

& E caracterizada por multiplas |lesdes hamartomatosas de origem
ectodérmica, mesodérmica e endodérmica

L O orgao mais acometido € a pele, e as |esbes mucocutaneas estdo
presentes em proporcao que varia de 99 a 100% dos casos, e incluem
hiperceratose dos labios, lingua e narinas

L Aparecem na segunda década de vida

An bras Dermatol, Rio de Janeiro, 77(6):711-720, nov./dez. 2002
Am J Gastroenterol. 2005 Feb;100(2):476-90




Sindrome de Cowden

Multiplas
papulas nas
gengivas, nos
labios superior
e inferior.
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Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Cowden:

b Os pdlipos podem se localizar em qualquer segmento do TGI, como
colon, retossigmoide, estobmago, duodeno, intestino delgado e
esbfago, em ordem decrescente de acometimento e o anus tambéem
pode ser afetado

L S30 tipicamente pequenos, multiplos e sésseis

L O quadro histol6gico das |esdes gastrointestinais pode ser
hamartomatoso, lipomatoso, linfomatoso, inflamatorio, hiperplasico e,
ocasionalmente, adenomatoso.

An bras Dermatol, Rio de Janeiro, 77(6):711-720, nov./dez. 2002
Am J Gastroenterol. 2005 Feb;100(2):476-90




Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Cowden:

L Esses sinais precedem o desenvolvimento do cancer em varios anos,
servindo como importantes marcadores clinicos na identificacao de
pacientes com alto risco para desenvolver cancer de mama (lesbes
fibrocisticas ou fibroadenomatosas) e tiredide

Podem também ser observados lipomas, fibromas e hemangiomas

- O sistema nervoso pode ser acometido de diversas maneiras:
ganglioneuromas e neurofibromas sintomaticos ou assintomati cos,
gue podem ser encontrados incidentalmente ou em associagoes com
|esbes cutaneas

An bras Dermatol, Rio de Janeiro, 77(6):711-720, nov./dez. 2002
Am J Gastroenterol. 2005 Feb;100(2):476-90




Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Cowden:

L Recentemente a doenca de Lhermitte-Duclos (DL D) foi considerada
manifestacdo neurologica da SC

L Caracteriza-se pela proliferacao peculiar de células ganglionares no
cerebelo, levando a substituicao de células granulares e células de
Purkinje, o que representa um hamartoma do tecido neural

L Os pacientes costumam apresentar sinais de hipertensao intracraniana,
hidrocefalia, disfuncao cerebelar e de nervos cranianos

L Koch et al. recomendam o exame da ressonancia magnética do
cranio em todos 0s pacientes, principal mente 0s que apresentam
megal oencefalia

An bras Dermatol, Rio de Janeiro, 77(6):711-720, nov./dez. 2002
Am J Gastroenterol. 2005 Feb;100(2):476-90




Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Cowden:

- Qutros achados neurol 0gicos incluem pseudotumor cerebral,
hemorragia subaracnoidea, malformacao arteriovenosa,
meningeoma e alteracoes €l etroencefal ogréficas

- As sequelas neurol 0gicas compreendem baixa inteligéncia,
disturbio de coordenacdo e convulsdo

- Em criancas podem ser encontrados apenas macrocefalia e
retardo mental

An bras Dermatol, Rio de Janeiro, 77(6):711-720, nov./dez. 2002
Am J Gastroenterol. 2005 Feb;100(2):476-90




AlteracOes neuroldgicas
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Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Cowden:

L Um terco dos pacientes com SC tem defeitos esquel éticos, entre eles,
aumento da circunferéncia do cranio que caracteriza um dos achados
extracutaneos mais comuns

L Qutras alteracoes esquel éticas encontradas sao facies adenodide, cifose,
cifoescoliose, pectus excavatum, maos e pes grandes e sindactilia

- Anormalidades estruturais da cavidade oral incluem hipoplasia
mandibular e maxilar, palato de arco alto, microstomia, hipoplasia do
palato mole e uvula, lingua escrotal, periodenite e caries dentérias
extensas

An bras Dermatol, Rio de Janeiro, 77(6):711-720, nov./dez. 2002
Am J Gastroenterol. 2005 Feb;100(2):476-90




Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Cowden:

L Como ateractes oculares podem ocorrer opacificidade lenticular,
hipertel orismo, anormalidade vascular congénita do fundo de olho,
glaucoma, estrias angioides, pseudotumor cerebral, gliomaderetinae
miopia

L Yang et al. relataram um caso de SC associado a nistagmo congénito

- Em relacdo ao sistema cardiovascular, verificam-se hipertensio,
defeitos no septo atrial, prolapso da vavulamitral einsuficiéncia
aortica e mitral

L Entretanto, e dificil saber se esses achados s&o parte da sindrome ou
apenas coincidentes

An bras Dermatol, Rio de Janeiro, 77(6):711-720, nov./dez. 2002
Am J Gastroenterol. 2005 Feb;100(2):476-90




Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Cowden:

L Anormalidades do trato respiratorio associadas com a SC sdo
raramente descritas

L Os achados consistem em hamartomas, pdlipos de laringe, cistos
pulmonares e malformacoes arteriovenosas

- Salli et al. descreveram um caso de lipomatose pulmonar multipla
bilateral

- A tomografiaaxial computadorizada toracicarealizada néo
demonstrou alteragoes significativas

An bras Dermatol, Rio de Janeiro, 77(6):711-720, nov./dez. 2002
Am J Gastroenterol. 2005 Feb;100(2):476-90




Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Cowden:

- Naavaliagao do trato gastrointestinal recomenda-se a
esof agogastroduodenoscopia, que pode demonstrar polipose
esofagiana, gastrica e duodenal, além de hérnia de hiato e esofagite
erosivagrave

L O exame histopatol 0gico pode revelar gastrite cronica ativa e polipos
com caracteristicas de hamartoma vascul ar

- A colonoscopia pode visualizar polipos em todo o cdlon

An bras Dermatol, Rio de Janeiro, 77(6):711-720, nov./dez. 2002
Am J Gastroenterol. 2005 Feb;100(2):476-90
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Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Cowden:

- Devido a associagfes com malignidades internas o diagnaéstico precoce
é essencial

> O locus génico para SC foi identificado no cromossomo 10g22-23

- As mutacOes no gene supressor tumoral, PTEN/MMACL, localizado
no cromossomo 10923, tém sido implicadas no desenvol vimento do
cancer mamario

- A identificacao do gene envolvido na SC possibilita o diagnostico
pré-sintomatico da doenca

An bras Dermatol, Rio de Janeiro, 77(6):711-720, nov./dez. 2002
Am J Gastroenterol. 2005 Feb;100(2):476-90




Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Cowden:

O tratamento da SC é controvertido e visa principa mente a melhora do
aspecto estético das lesdes e a busca ativa de neoplasias associadas

- Gentry et al. demonstrou que a excisao de polipos, com fulguracdo da base,
n&o erradica essas |esbes

- O segmento com exame sigmoidoscopico em dois casos evidenciou a
recorréncia de lesdes benignas nos mesmos sitios dos neoplasmas anteriores

e Thivolet et al. por suavez, relataram um caso de paciente tratado com
30mg/dia de etretinato durante nove meses, comprovando 0 desaparecimento
espetacular das manifestagbes cutaneas e a diminuicao marcante das
poliposesretais

An bras Dermatol, Rio de Janeiro, 77(6):711-720, nov./dez. 2002
Am J Gastroenterol. 2005 Feb;100(2):476-90




Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Cowden:

L todos os pacientes devem ser rigorosamente submetidos a busca
de malignidades ocultas, com énfase para mama, glandula
tiredide, trato gastrointestinal e sistema nervoso

O reconhecimento precoce e 0 manusel 0 dessas associagoes
podem reduzir a morbidade e mortalidade presentes nesta
sindrome

- Até o momento, ndo ha recomendacOes gerais parao
seguimento destes pacientes

An bras Dermatol, Rio de Janeiro, 77(6):711-720, nov./dez. 2002
Am J Gastroenterol. 2005 Feb;100(2):476-90




Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Bannayan-Riley-Ruvalcaba

- E 0 nome usado paradesignar a combinacio de trés condices
anteriormente reconhecidos como doencas separadas

L Estes disturbios sdo: Sindrome de Bannayan-Zonana, sindrome de
Riley-Smith, e sindrome de Ruvalcaba-Myhre

- Genodermatose rara de heranca autossomica dominante e
expressividade variavel

L E caracterizada por multiplas |esdes hamartomatosas de origem
ectodérmica, mesodérmica e endodérmica

Am J Gastroenterol. 2005 Feb;100(2):476-90
Pediatr Dev Pathol 2000;3:155-61




Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Bannayan-Riley-Ruvalcaba

- Assim como na S. de Cowden, ha um defeito no
cromossomo 10, e as diferencas clinicas se devem a
variacao dos alelos

L Tém sido demonstrado que as mutacoes do gene PTEN,
localizado no 10023, s&o responsavels por até 80% dos
casos, assim como ha Sindrome de polipose juvenil e na
Sindrome de Cowden

Am J Gastroenterol. 2005 Feb;100(2):476-90
Pediatr Dev Pathol 2000;3:155-61




Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

e Sindrome de Bannayan-Riley-Ruvalcaba

L Caracterizada por crescimento excessivo antes e apos 0 nascimento;
pOlipos intestinais hamartomatosos; macrocefalia com tamanho
ventricular normal; inteligéncia normal ou retardo mental leve,
lipomas subcutaneos ou viscerais, pseudopapiledema, miopatia por
armazenamento lipidico, hipotonia, convulsdes, manchas
hiperpigmentadas no pénis ou vulva

L Os pacientes apresentam maior peso e comprimento

Com aidade, ataxa de crescimento desacel era e adultos com este
transtorno muitas vezes atingem uma altura que esta dentro da
normalidade

Am J Gastroenterol. 2005 Feb;100(2):476-90
Pediatr Dev Pathol 2000;3:155-61




Sindromes hereditarias de
poliposes hamartomatosos

Sindrome de Bannayan-Riley-Ruvalcaba

Os polipos intestinais localizam-se principalmente no cdlon, ainda que
costumam predominar no ileo terminal

N&o foram descritos polipos no trato digestivo superior

Costumam aparecer durante ainfancia e se manifestam clinicamente por
hemorragiaretal e dor abdominal por invaginacéo

N&o foi descrita, até 0 momento nenhuma associacao com malignidade,
porém, nas mulheres, as lesdes mamarias costumam ser mais graves

Nestas pacientes com lesdes mamarias, as complicagdes relacionadas as
|esdes polipoides costumam ser mais graves que na Sindrome de Cowden

Am J Gastroenterol. 2005 Feb;100(2):476-90
Pediatr Dev Pathol 2000;3:155-61




Sindromes hereditarias de
polipose adenomatosa

e Polipose Adenomatosa Familiar (PAF):
L Transtorno autossdmico dominante

5 |ncidéncia estimada de 1:10000 nascimentos vivos, sendo
a sindrome hereditarea mais fregiente

L Os polipos adenomatosos aparecem durante a segunda
década de vida, média de idade aos 16 anos

Gastroenterology 110: 1028,1996.
Am J Gastroenterol. 2006 Feb;101(2):385-98



Sindromes hereditarias de
polipose adenomatosa

e Polipose Adenomatosa Familiar (PAF):

L A progressao até o cancer colorretal € considerada inevitavel dentro
da evolucao natural da doenca

L Esta associada a mutactes germinativas no gene APC gue codifica
uma proteina com 2843 aminoacidos, no cromossomo 5g21,com
funcbes na regulacdo do crescimento e proliferacdo celular, gerando
assim o desenvolvimento de lesdes benignas e malignas em diferentes
0rgaos

- Esse gene APC regula a degradacao de beta-catenina, que entéo se
acumula, desencadeando o desenvolvimento tumoral

Am J Gastroenterol. 2006 Feb;101(2):385-98
Gut 1999;44;698-703



Sindromes hereditarias de
polipose adenomatosa

e Polipose Adenomatosa Familiar (PAF):
L Asmutactes do gene APC podem ser detectadas diretamente em
linféeitos do sangue periférico, com reativos comerciais ja disponiveis

L Estesreativos podem detectar a mutacéo em 60-80% das familias
af etadas

L O diagndstico precoce € essencial paraevitar o risco de carcinoma
colorretal

- As manifestacOes extra-intestinais so tumores desmaoides, cistos
epidermoides, osteomas mandibulares e lipomas, entre outros

Gut 1999;44;698-703
Arq. Gastroenterol. vol.40 no.2 Apr./June 2003



Sindromes hereditarias de
polipose adenomatosa

N

Polipose Adenomatosa Familiar (PAF):

Bertario et al. observaram gue a sensibilidade do CHRPE para PAF
era de 70%, com valor preditivo de 92%

Ressaltaram, porém, que a auséncia de lesbes naretinanao eliminaa
necessidade de seguimento adequado de individuos com risco

Em 1996, Rossato et al. constataram que 43,7% dos individuos com
areas de CHRPE também tinham polipose, enquanto 58,3% dos
individuos com PAF tinham CHRPE

Esta alteracéo também foi diagnosticada em 5,5% de um grupo-
controle normal

Por outro lado, outros encontraram CHRPE em 100% das poliposes

Arg. Gastroenterol. vol.40 no.2 Apr./June 2003



FIGURA 1 - Incidéncia das mamfestagoes extracolonicas da polipose
adenomatosa familiar reportadas na hteratura

Manifestacies Incidéncia (%)
Cistos epidermoides 50
(steomas 1 4-93
Tumeor desmoide 29 -
Tumor de intestine delgado FArcG
CHRPE TR hiper'Ero_fia
Tumor hepatobiliar < | Co_ng(?nlta do
epitélio
Tumor do SNC FArcG pigmentar da
Tumor de tiregide Risco em mulheres 20-160 vezes retina
= populagdo geral (CHRPE)
Polipose de glandulas fliindicas 23-56
Polipos hiperplasicos g-44
Adenoma gastrico 2-13
Carcinoma gastrico < 1
Adenoma duodenal 24- 100
Carcinoma duodenal Desconhecido 50-300 vezes
= populagio geral




Polipose Adenomatosa Familiar (PAF)

e Emreviséo de 1.050 portadores de PAF, Iwama et al. encontraram 23
carcinomas duodenais, 27 gastricos, 11 de tiredide e 71 tumores desmoides

e Jaforam também reportados tumores hepatobiliares, pancreaticos, de bexiga,
rins, testicul os, olhos e pulmdes

e [Essesautores observaram que carcinomas da tiredide se desenvolvem em
Idade menor (32 anos) que tumores do TGI (43 anos em duodeno e 49 anos
no estdmago) e gque mulheres apresentam maior propensao para desenvolver
carcinomadetiredidee TD

e Estima-se que o risco de carcinoma datiredide associado a PAF sga 100 a
160 vezes superior ao da populacdo geral em mulheres européias, contra 25
vezes no Japao

Arg. Gastroenterol. vol.40 no.2 Apr./June 2003



Sindromes hereditarias de
polipose adenomatosa

e Polipose Adenomatosa Familiar (PAF):

L Surgimento de numerosos polipos adenomatosos (adenomas), com
freguéncia entre 100 e 1000, que atapetam todo o colon e o reto

L A doencatem inicio na adolescéncia com o aparecimento de alguns
poucos podlipos, e, com o0 passar dos anos, estes se desenvolvem as
centenas na luz do intestino grosso, causando sintomas como diarréia
e sangramento retal

L Os pdlipos adenomatosos podem ser encontrados no ileo, duodeno,
regiao periampular e antro gastrico, sdo pequenos, geralmente
menores que 5 mm de didmetro, com superficie divididaem I6bulos e
glandulas revestidas por células epiteliais alargadas com nucleos
hipercromicos e contetido reduzido de mucina

Gastroenterology 110: 1028,1996.
Am J Gastroenterol. 2006 Feb;101(2):385-98



Sindromes hereditarias de
polipose adenomatosa

e Polipose Adenomatosa Familiar (PAF):

L A natureza adenomatosa e a enorme gquantidade de pdlipos tornam a
possibilidade de degeneracao maligna preocupacao importante em
pacientes nado tratados, em que o desenvolvimento de CCR éregra,
surgindo em média 10 anos apos o desenvolvimento dos polipos

L A probabilidade de ocorréncia de cancer de colon em individuos com
polipose familiar aproxima-se de 100% por volta dos 40 anos de idade

L A frequénciado CCR em criancas com PAF antes dos 13 anos e de
cercade 7%

Gastroenterology 110: 1028,1996.
Am J Gastroenterol. 2006 Feb;101(2):385-98



Sindromes hereditarias de
polipose adenomatosa

e Polipose Adenomatosa Familiar (PAF):

A doenca deve ser triada nos familiares de primeiro grau, utilizando os
testes genéticos

- Nagueles pacientes que apresentam um alelo mutante, deve-se realizar
colonoscopia 1x/ano

L Naqueles com teste negativo, porém, com um membro dafamiliacom
PAF, o estudo endoscopico deve ser feito a cada 10 anos, iniciando na
adolescéncia

L Sugere-se gue pacientes com PAF assintomatica devem realizar
colonoscopia anualmente a partir dos 12 anos de idade até os 40 anos,
e a partir de entao de 3/3 anos

Scand J Gastroenterol. 2000 Dec;35(12):1284-7.
Ann. Intern. Med., 128: 900-905, 1998.



Historia familiar positiva- Aconselhamento genético

v . —
Gendtipo familiar ST o Gendtipo familiar
conhecido com EC ha”_'('j'ar P conhecido com estudo
estudo genetico+ | / ol genetico - —
Colonoscopia anual desde 10-14 anos até ALTA
confirmar adenomas retais

Achado de adenomas: aconselhar colectomia e descartar manifestacoes extra colonicas

Colectomia com / \

anastomose ileorretal

Proctocolectomia restauradora

N

Colonoscopia semestral e Exame anual de prevencio
extirpacao de polipos > 5 mm

/ ;
Pacn entes com ‘gendtipo d&econheu do: manter V|g|IanCIa com colono anual ea patlr
dos 20 anos, realizar estudo das mutacoes a cada5anos -




Sindromes hereditarias de
polipose adenomatosa

e Polipose Adenomatosa Familiar (PAF):

L Quando os polipos sdo muito numerosos, entre 6 e 9 /cm2, ou
grandes > que 5 mm, o potencial maligno é consideravel e deve-se
avaliar a colectomia antes dos 15 anos

L A anastomose ileorretal € uma operacao de baixo risco, porém,
apresenta o incoveniente de o reto permanecer com risco de
desenvolver cancer

L A proctocolectomia com anastomose ileocanal (reservatorio), evita este
risco, porém, € mais complexo de realizar, tem mortalidade mais
elevada e requer com fregtiéncia, umaileostomiatemporal, porem, e
atualmente o tratamento de escol ha nos pacientes com PAF

Scand J Gastroenterol. 2000 Dec;35(12):1284-7.
Ann. Intern. Med., 128: 900-905, 1998.



Sindromes hereditarias de
polipose adenomatosa

e Polipose Adenomatosa Familiar (PAF):

- Devido ao aumento da incidéncia de polipos adenomatosos no duodeno, com
predisposi¢céo ao adenocarcinoma, € recomendada a realizagao de biopsias do
duodeno, mesmo que a mucosa endoscopi camente apresente aspecto normal,
posto que devido a presenca de microadenomas ndo visualizados, estes
somente sdo identificados a histologia

- N&o existem evidéncias cientificas sobre a eficacia em longo prazo da
resseccao dos polipos adenomatosos duodenais, sendo, entretanto, uma
estratégia recomendada

- Duodenectomia profilatica com preservacéo do pancreas ou piloro em
pacientes com adenomatose duodenal grave (Spigelman 1V) é recomendada
principalmente quando na presenca de adenomas grandes ou displasiade alto
grau

Gut 40:716-719, 1997



Sindromes hereditarias de
polipose adenomatosa

e Polipose Adenomatosa Familiar (PAF):

L Estudos tém mostrado beneficios com uso de AINH's, como o
Sulindac (Clinoril®), derivado do &cido acético, diminuindo o
numero e o tamanho dos polipos, porém, seu uso ainda é
controverso

L Qutros AINH"s, como o celecoxib, um inibidor seletivo da
cicoxigenase 2, poderiater alguma utilidade, porém, novos
estudos sao necessarios

Gastroenterology 2002;122:641-5



Polipose Adenomatosa Familiar (PAF):

DR MR SRCA

A colonoscopy performed in retroflexed maneuver from
the cecum to the rectum. The image reveals an enormous tubular
and stalked polyp at the hepatic angle.



Polipose Adenomatosa Familiar (PAF):

This is a patient is a 27 year-old man His father died of colon
carcinoma at the age of 36. Two brothers had colectomies due to
similar familial

polyposis. His sister did not have the disease. The patient underwent
a colectomy. The image of the sigmoid show a stalked polyp

where multiple smaller polyps are seen nearby



Polipose Adenomatosa Familiar (PAF):

IR MERA SACA

Retroflexed view of the enormous stalk of the biggest
tumor at hepatic angle. There are several tiny polyps.
Findings are indicative of Familial Adenomatous Polyposis



Polipose Adenomatosa Familiar (PAF):

u:a;:gqﬂ
523774

e A28

11:11:48

I MEARR SRCA

Retroflexed view of the hepatic flexure.
A large twisted stalk and the polyps are seen.



Polipose Adenomatosa Familiar (PAF):

= MERR SACA

Descending colon in retroflexed view is seen.
There are several and some pediculated adenomas.



Polipose Adenomatosa Familiar (PAF):

Post surgical status, patient underwent surgery.

The image displays the scar of the lleorectal Anastomosis .
Ablation of rectal adenomas every 6 to 12 months should
be done.



Polipose Adenomatosa Familiar (PAF):

There are several polyps in the fundus seen with methylene blue.



Polipose Adenomatosa Familiar (PAF):

DR MURRA ‘SACA. Y g

vC 272003 . . APC has a useful application in the
& 55 : fulguration of small rectal polyps in
Ao I FAP.

Two weeks after the therapy with
Argon Plasma Coagulator.

The image displays several rectal
: : ulcers some of them with visible
DR. MURRA SACA »° . ) e vessels.




Sindromes hereditarias de
polipose adenomatosa

e Polipose Adenomatosa Familiar Atenuada (PAFA)

L Sindrome autossomica dominante, relacionada a mutagdes no gene
APC, porém com caracteristicas distintas da Polipose Adenomatosa
Familiar (PAF):

L @) curso brando da doenca, com idade tardia no diagndstico e no
aparecimento de cancer colorretal (10-15 anos mais tarde que na
PAF);

L b) presenca de menos de 100 polipos colorretais, na maioria dos
Casos;

c) maior distribuicéo proximal dos pdlipos e neoplasias no colon;
L d) reto poupado das |esdes, na maioria dos casos

Rev bras. colo-proctol. vol.27 no.2 Apr./June 2007



PAFA
<«

e S&0 descritas lesdes neoplasicas sincronicas nestes pacientes e
sabe-se que o reto é poupado da presenca de polipos em grande
parte dos pacientes

e Por ser incomum, aincidéncia e fregiiéncia da PAFA nao séo
conhecidas, embora se estime que cerca de 10% dos pacientes
apresentem o fendtipo atenuado da sindrome

e O diagndstico da doenca é baseado nos achados clinicos e
endoscopicos, além de testes genéticos como o Teste da
Proteina Truncada e o mapeamento de DNA

Rev bras. colo-proctol. vol.27 no.2 Apr./June 2007



PAFA

B Dor abdominal
B Sangramento
B Alteracao do

ritma intestinal
O &anemia

Total

O MNodulagao anal

B Perda ponderal

Sintomas

Crrdfice 2 - Sintomas dos pacienie s,

Rev bras. colo-proctol. vol.27 no.2 Apr./June 2007



PAFA
<«

e Pacientes com endoscopiadigestivaalta (EDA) evidenciando
pOlipos gastro-duodenais, ou historiafamiliar de polipose, e/ou
neoplasia colorretal devem ser investigados com colonoscopia
para PAFA

e Assim como na polipose classica, manifestacOes extra-
colOnicas podem estar presentes em menor escala, como
tumores desmoides e hipertrofia congénita do epitéelio
pigmentar daretina

e (Ospalipos gastricos e duodenais sao as manifestacbes mais
comuns, com relatos de transformacao maligna dos mesmos

Rev bras. colo-proctol. vol.27 no.2 Apr./June 2007



PAFA
<«

e Estudostém mostrado a presenca de varios fenotipos em pacientes
portadores de uma mesma mutacéo, com manifestacoes colonicas e
extra-intestinais distintas, além de diferencas na progressao da doenca

e A grande variedade fenotipica apresentada pel os pacientes dificultaa
padronizacao de critérios diagnosticos para PAFA, além de casos
confundidos com HNPCC e cancer colorretal (CCR) esporadico

e N&o se sabe ainda o verdadeiro risco de CCR na PAFA, sendo a
indicac&o de colectomia profilatica ainda controversa na literatura

e Sabe-se que em pacientes com poucos polipos o controle endoscopico
pode ser realizado periodicamente, além do uso de derivados
inibidores da COX-2 (Celecoxib) na prevencao e reducao dos polipos

Rev bras. colo-proctol. vol.27 no.2 Apr./June 2007



PAFA
<«

e Nos casos cujo controle endoscopico sgadificil, ou ainda
considerando-se o potencial maligno dos pdlipos, indica-se a
colectomiatotal com ileo-reto anastomose, ou proctocolectomia com
bolsaileo-and

e Pacientes, cujacirurgia preservou o reto, devem ser monitorizados
com exames periodicos.

e Nos pacientes ndo operados, 0 seguimento é preferivel atraves de
colonoscopia, devido alocalizacdo das |esdes ser mais comum no
colon direito

e O controle pode ser feito em periodos anuais, podendo-se utilizar
técnicas de coloracéo que facilitem aidentificacéo dos pdlipos

Rev bras. colo-proctol. vol.27 no.2 Apr./June 2007



Sindromes hereditareas de
polipose adenomatosa

e Sindrome de Gardner

L A PAF e asindrome de Gardner se originam de mutacbes no mesmo
gene, sem alteracdo nalocalizacdo ou natureza das mutacGes, mas
com expressoes fenotipicas variavei s

L Estas alteracOes fenotipicas sdo caracterizadas pela triade: pdlipos
gastrintestinals, tumores de tecidos moles e osteomas

L Estes pdlipos podem estar localizados no duodeno e estbmago, tendo

0 mesmo potencial de malignizacéo da PAF, devendo tambem estar
Indicada a colectomia

Am J Gastroenterol. 2006 Feb;101(2):385-98
Arg. Gastroenterol. vol.40 no.2 Apr./June 2003



Sindromes hereditareas de
polipose adenomatosa

e Sindrome de Gardner

Cerca de 80% dos individuos com essas 2 sindromes desenvolvem pdlipos no
duodeno e cerca de 10% se malignizam (CA de duodeno periampular)

- O carcinoma periampular € aforma mais comum de cancer extracol onico,
com risco em vida estimado em 10%-12% e é responsavel por grande nimero
de mortes por cancer pds-colectomiatotal

- NUGENT et a. estimaram que a probabilidade cumulativa de um paciente
desenvolver cancer extracol dnico aumenta com a idade, sendo de 11% aos 50
anos e 52% aos 75 anos, numeros significativamente superiores aos da
populacdo geral. Quase metade desses tumores era periampular em sua
origem.

Arg. Gastroenterol. vol.40 no.2 Apr./June 2003
Lancet 1989;2:783.



Sindromes hereditareas de
polipose adenomatosa

e Sindrome de Gardner

- As manifestacOes clinicas mais frequentes sdo hemorragiaretal, diarréia e dor
abdominal e menos frequentemente, invaginagao

L Asanormalidades 6sseas aparecem na segunda década de vida

Os osteomas (descritos por GARDNER e RICHARDSem 1953) podem
aparecer em gualquer 0sso, predominam no cranio e nos maxilares, e menos
freglientes em 0ssos frontais e occipitais

S&o tumores benignos, embora possam causar sintomas por crescimento local
Jaforam descritos dois casos de sarcoma osteogénico
Os cistos epidermoides podem aparecer na cabeca, pescoco e tronco

Os odontomas, 0s cistos dentiginosos e 0s dentes supra numerarios séo
frequentes

r

r r '

Arg. Gastroenterol. vol.40 no.2 Apr./June 2003



Fig.5 - A Sindrome de Gardner:

Acima o Osfeormna e Maradhbula 2
d'ois dentes em excesso (sefas)
Ao faco, Osteormras da Tibia,









Sindromes hereditarias de
polipose adenomatosa

e Sindrome de Gardner

b A manifestacdo extraintestinal mais especificaparao
diagnostico é a hipertofia do epitélio retinal pigmentario,
gue pode ser identificada em até 90% dos pacientes, sendo
bilateral em 75% deles

Am. Ophthalmol 1980; 90: 661-7.



Sindromes hereditarias de
polipose adenomatosa

e Sindrome de Turcot

- Combinacao de PAF e tumores do sistema nervoso central
(SNC)

- Doenca autossOmica recessivarara

- Os adenomas predominam no intestino grosso, n&o sendo
encontrados no delgado

- Tumores SNC (meduloblastoma, gliomas e ependimomas), em
pacientes com diarréia de origem desconhecida, devem ser
avaliados para excluir a possibilidade desta sindrome, pois as
manifestacOes do TGl podem ser muito discretas

Arg. Gastroenterol. vol.40 no.2 Apr./June 2003
Arq Neuropsiquiatr 1990;48:102-6.



FIGURA 2 - Sindromes relacionadas a pohpose adenomatosa tamihar
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PAF = poliposc adenomatosa familiar
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Sindromes de Poliposes Nao
Hereditarias

I

M ecani Smos etiopatogéni cos ndo adequadamente
Identificados

Podem ter efeitos clinicos devastadores, sendo muito
Importante o diagnostico precoce

Sindrome de Cronkhite-Canada
Hiperplasia Nodular Linfoide
Polipose Linfoide

Polipose Inflamatdria

Gastroenterology 2000;118:829-34.



Sindrome de Cronkhite-Canada
«__ ]

e E uma doenca sistémicarararelatada primeiramente em 1955 por
Cronkhite e Canada

e Desde entdo, cerca de 400 casos foram relatados no mundo inteiro
com 0 Japao contribuindo com mais de 75% desses relatos de caso

e Os pacientes de ascendéncia européia ou asiatica sao mais
fregiientemente afetados

e A incidénciaestimadada CCS e um por milhdo com base no maior
estudo realizado até a presente data

e |dade deinicio por volta da quinta para sexta década, com umaligeira
predominancia do sexo masculino

Gastroenterology Research and Practice
Volume 2009 (2009), Article ID 619378



Sindrome de Cronkhite-Canada
«__ ]

e A etiologia é ainda desconhecida

e Atéagora, ndo hafortes evidéncias de uma predisposicao familiar

e Curiosamente, os casos tém sido associados a elevados niveis de
anticorpos antinucleares (ANA) e de lgG4

e Hatambéem uma associacao entre esta sindrome e hipotireoidismo e
de varias doencas auto-imunes, como lUpus eritematoso sistémico,
artrite reumatodide e esclerose sistémica, 0s quals apontam para uma
etiologia auto-imune

e No entanto, outros tém relatado gque o estresse mental e 0 cansaco
fisico tambéem pode contribuir para a etiologia

Gastroenterology Research and Practice
Volume 2009 (2009), Article ID 619378



Sindrome de Cronkhite-Canada

Os sintomas podem variar, mas classicamente € caracterizada pela
presenca de polipose gastrointestinal difusa, alteragdes distroficas nas
unhas, alopecia, hiperpigmentacéo cutanea, diarréa e perda de peso
Outros sintomas, como hipoacusia e xerostomia também tém sido
descritos na literatura

O aspecto endoscopico varia de acordo com aliteratura atual

Na mucosa gastrica tem sido descritas pregas gastricas hipertroficas
semel hantes a doenca de Menetrier aparecendo |esoes polipdides em
areas de atrofia

POlipos do colon tém sido caracterizados como sessels, do tipo
hamartomatoso ou juvenil

Gastroenterology Research and Practice
Volume 2009 (2009), Article ID 619378



Sindrome de Cronkhite-Canada
«__ ]

e Com relacéo aos sintomas, podem estar presentes. diarréia, perda
ponderal, nauseas, vOmitos, anorexia, parestesias, convulsoes, tetania
e anormalidades eletroliticas

e AscomplicacOes como desnutricéo, hemorragias gastrointestinais e
infeccOes podem levar a indices de mortalidade de até 60%

e O suporte nutricional visa normalizar os eletrélitos, vitaminas e
minerais, e raramente pode induzir a remissao completa

e Defato, aliteratura atual favorece umaterapia de combinagéo com
base em suporte nutricional e corticosterodides

Gastroenterology Research and Practice
Volume 2009 (2009), Article ID 619378



Sindrome de Cronkhite-Canada
«__ ]

e Acredita-se que o emprego da nutricéo parenteral total em
combinacdo com o repouso parcia do intestino pode fornecer suporte
nutricional crucial permitindo que a doenca entre em remissao

e Quitras terapias com uso de antagonistas dos receptores H2 e
cromoglicato de sodio tém sido utilizadas como terapia complementar
NOS casos em gue ha degranulacao de eosinofilos e mastocitos vistos
nabiopsia

e O periodo total de tratamento ndo € bem definido, variando de 6 a 12
meses de terapia combinada

Gastroenterology Research and Practice
Volume 2009 (2009), Article ID 619378



Sindrome de Cronkhite-Canada
«__ ]

e O desenvolvimento de malignidade pode chegar até a 15% dos casos

e Ambos ostipos de cancer gastrico e colorretal foram relatados; o
colon sigmdide e o reto sao os locaisiniciais mais comuns de cancer

e Infelizmente, devido araridade desta doenca, protocolos de
rastreamento n&o foram desenvolvidos, apesar davigilancia
endoscopica anual ter sido amplamente praticada

e O prognostico alongo prazo € de aproximadamente uma taxa de 55%
de mortalidade

Gastroenterology Research and Practice
Volume 2009 (2009), Article ID 619378



Sindrome de Cronkhite-Canada



http://www.hindawi.com/journals/grp/2009/619378.fig1.html
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http://www.hindawi.com/journals/grp/2009/619378.fig4.html
http://www.hindawi.com/journals/grp/2009/619378.fig5.html

Hiperplasia Nodular Linfoide
S

e Caracteriza-se por nddul os submucosos, que representam uma
hiperplasia do tecido linféide, podendo aparecer em diversos
segmentos do intestino

e S30 pdlipos pequenos, de 1-5 mm, sésseis, umbilicados,
predominando na porcao distal do colon

e Os aspectos radiol 0gicos e endoscopicos podem levar a confusdo com
sindromes de PAF

e A diferenciacdo se da pela biopsia, que mostra que esses pequenos
pOlipos sdo compostos por nodul os linfdides aumentados, com centros
germinais proeminentes na lamina propria e na superficie da
submucosa

JPGN 1995;21(4):468-73






Hiperplasia Nodular Linfoide
S

e Pode haver dor abdominal, nausea, hiporexia, emagrecimento, ma
absorcéo, sangue oculto fecal e anemia

e Em pacientes com imunodeficiéncia associada, os nodul os estéo
limitados ao intestino delgado, enquanto que nos imunocompetentes,
estes |ocalizam-se também no colon

e A aparicdo destes nddulos pode representar uma resposta do tecido
linféide intestinal a estimulos infecciosos, quimicos e traumaticos
(giardiase, reacOes adversas aos alimentos, etc)

e Alguns trabalhos sugerem que poderia existir um risco aumentado de
linforma no intestino delgado nestes pacientes, porém, o risco ainda é
desconhecido, sendo portanto uma entidade benigna e autolimitada

JPGN 1995;21(4):468-73
Gastrointest Endosc 2002;55(4):605-7



Polipose inflamatoria

Trata-se de pdliposirregulares, solitarios, localizados no colon e
Intestino delgado, geralmente com menos de 10 mm

Também chamados de pseudopdlipos, que podem ser observados em
todas as variedades de colite aguda, durante afase de regeneracéo e
cicatrizacéo

Podem ser observados na Doenca de Crohn, na colite isquémica, na
amebiase, esquistossomose e nas infeccdes bacterianas cronicas

O tratamento é o da doenca de base

Gastroenterology 2001;120:820-6.
Gastroenterology 2001, 48:526-535.



RCUI com pseudo polipos



Doenca de Chron com psudopdlipos



Conclusao:
«. 007

e A polipose deve ser suspeitada pelas manifestacoes clinicas e
pel os antecedentes familiares

e A retorragiacostumaser o sina principal

e Exames de imagem sd0 necessarios para confirmagao:
radiologia contrastada, endoscopia digestiva, colonoscopia e
biopsia

e O seguimento alongo prazo destes pacientes varia com o tipo
dales&o, sendo importante o controle periddico das criancas e
dos adultos pelo risco de malignizacao

THE AMERICAN JOURNAL OF GASTROENTEROLOGY Val. 95, No. 11, 2000



Conclusao:

e A endoscopiadigestivafornece informacdes sobre o tamanho dos
pOlipos, o numero e alocalizacdo dos mesmos, permitindo também a
tomada de amostras para bidpsias e estudo histopatol 6gico, além de
poder ser terapéutica, ja gue permite a extirpacdo dos polipos no ato
do exame

e A colonoscopiadeve ser sempre precedida de correta limpeza do
colon, com sedacdo profunda

e O tratamento cirurgico agressivo, como a colectomia deve ser
individualizado e avaliado para cada paciente, caso a caso

e (Os avancos na genéticatém sido fundamentais para a deteccao das
sindromes polipoides, desempenhando um papel fundamental na
tomada das decisbes terapéuticas
THE AMERICAN JOURNAL OF GASTROENTEROLOGY Val. 95, No. 11, 2000
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