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RESUMEN

Introduccioén. La poliposls adenomatoidea familiar es una afeccioén autosémica dominante infrecuente. Su interés se debe a que puede pro-
gresare a cancer de colon. Afecta a 1:5000 o 1:17000 nifios. Las manifestaciones clinicas se inician en etapa adulta. En el nifio es infrecuente
su deteccion. El presente es el primer caso en 15 afios estudiado en nuestra unidad. Existen muy pocos informes en nuestro hospital.
Caso clinico. Nifia de 11 afios. Su padecimiento inicié6 con hematoquecia y obstruccién intestinal. Seis meses antes de su ingreso a nuestro
hospital, una colonoscopia mostré pélipos rectales, se resecaron dos de ellos. Acudié a nuestra unidad con un cuadro de obstruccion intestinal
por invaginacion intestinal. Fue operada para realizar desinvaginacion e ileostomia. Posteriormente se corroboré una poliposis adenomatosa
familiar con multiples pélipos por lo que se realizé ileoproctoanastomasis sin reservorio. Evoluciond bien y se ha vigilado por tres afios. Se
ha hecho control nocturno de las evacuaciones, debido a que estos pacientes pueden tener incontinencia.

Discusion: La enfermedad es muy rara en México. No encontramos informes al respecto en los Ultimos diez afios. El diagnostico se basa
en el nimero de pélipos en el colon que pueden ser cientos. El tratamiento es ileoproctoanastomosis con colectomia. Se puede hacer un
reservorio en J o S para mejorar la calidad de vida de los pacientes.
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ABSTRACT

Introduction: Familial adenomatous polyposis is a rare dominant autosomic disease. Its importance stems from the fact that it may progress
to cancer. Its incidence is 1:5000 to 1:17000. The rule is that it is diagnosed in adulthood. It is difficult to detect in children. This is the first case
diagnosed in our institution in the last 15 years. We did not find any report of this disease in the pediatric population in our country.

Clinical Case: An 11 year old female presented with hematochezia and intestinal obstruction. A colonoscopy was performed and two polyps
were found in the rectum. She was seen in our institution with an intestinal intussusception which managed surgically with taxis and ileostomy.
A repeat colonoscopy at our institution showed multiple polyps in the colon. A colectomy and an ileoproctoanastomosis without a pouch were
performed. At two years follow-up the patient is in good health and has normal day and night fecal control.

Discussion: This disease is rare in México. We did not find any report of it in the last 10 years in the pediatric population. Diagnosis is based
on the number of polyps found and their histological features. Treatment consists of a colectomy with an ileoproctoanastomosis and a J or S
pouch to improve life quality. The experience at our institution without a pouch is good in other diseases and when we decided to apply the
same principle to this patient we got a good result.
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aanastomosis ileo-anal es el estdindar deoro ~ matosa familiar. La poliposis adenomatoidea familiar
del tratamiento de algunas enfermedades (PAF) es una enfermedad hereditaria autosdOmica
del colon como la colitis ulcerativa créonica ~ dominante® 2, que requiere cirugia como profilaxis
idiopatica grave (CUCI) y lapoliposisadeno- ~ para el cancer, aunque existen otras indicaciones,
tales como el retraso en el crecimiento y el sangrado
del tubo digestivo. La PAF es la patologia para la que
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DF. soma 5 como causal de la inhibicién de la apoptosis y
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casos de PAF es causado por mutacion espontanea; el
cuadro de presentacion puede ser variado. Se presenta
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el primer caso de PAF en el Centro Médico Nacional
“20 de Noviembre” del ISSSTE, México, de los ultimos
15 afios en un paciente pediatrico. No se han hallado
casos similares descritos en los Ultimos diez afios en
la literatura nacional.

PRESENTACION DEL CASO

Nifa de 11 afios de edad, sin antecedentes de impor-
tancia. Inicié su padecimiento con hematoquecia,
gue fue tratada médicamente. A los cuatro meses del
inicio de la enfermedad se realiz6 colon por enema que
mostré polipos colénicos. Al quinto mes de iniciado el
cuadro se resecaron dos pélipos perirectales. Diez dias
después presentd un cuadro de obstruccion intestinal.
Se operd y se hallé invaginacién intestinal que fue
corregida; se realiz6 apendicetomia profilactica. Tuvo
un nuevo cuadro de obstruccién dos meses después
que se traté en forma conservadora. Dos dias después
del segundo cuadro obstructivo se realiz6 una nueva
colonoscopia que mostré multiples pélipos con obs-
truccion incompleta de la luz intestinal. Fue enviada
a nuestro centro médico del estado de Baja Calfornia
por presentar prolapso rectal; se le traté en forma
conservadora. Un colon por enema mostrd defectos
de llenado con obstruccién a nivel del recto sigmoides
(Figura 1). En su cuarto dia de estancia tuvo un cua-
dro de abdomen agudo obstructivo que requirié una
laparotomia. Se hallé una Invaginacion colo-célica.

Figura 1. Colon por enema. A) Obstruccién a nivel del sigmoides;
B) defectos de llenado.

Se practic6 ileostomia debido a las malas condicio-
nes de la paciente y del intestino. Al quinto dia de la
ileostomia, habiendo mejorado las condiciones de la
paciente y del abdomen se realizé nueva colonoscopia
(la primera en nuestra unidad), que mostré abundantes
polipos en todo el trayecto del colon (Figuras 2 y 3),
algunos confluentes que obstruian parcialmente la
luz intestinal. Se diagnosticd definitivo PAF en base
a la biopsia tomada durante estudio y se procedié a
realizar colectomia total e ileoproctoanastomosis sin
reservorio.

Figura 2. Colonoscopia. Se observan cuatro polipos en el sigmoides.

No se dej6 reservorio en S o J; sélo se dejé una
derivacion intestinal que se cerrd ocho semanas des-
pués. Evolucion sin complicaciones. A tres afios de
seguimiento, la paciente tiene de 4 a 5 evacuaciones
al dia; no tiene incontinencia diurna o nocturna. Talla
y peso dentro de porcentiles 50 para la edad.

DISCUSION

La PAF es unaentidad rara. En 40 casos de colectomia
realizados en un periodo de diez afios se realiz6 co-
lectomia total e ilieproctoanastomosis. Rintala 4, s6lo
tuvo un paciente con PAF. Penny ® de 26 pacientes s6lo
encontro cuatro con PAF. La rareza de la entidad oca-
siona que el clinico no latome en cuenta como posible
causa de invaginacién, como en el presente caso, cuyo
diagnostico no se sospechd antes de su ingreso a nues-
tra unidad. La presencia de multiples p6lipos debié
hacer sospechar la entidad desde la primera endosco-
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Figura 3. A) Imagen durante el transoperatorio; se observan mdalti-
ples pdlipos en la pared coldnica. B) Después de la colectomia se
abri6 el colon para mostrar la gran cantidad de pélipos.

pia. Esta afeccion puede tener decenas o centenas de
pdlipos, como en el presente caso. Las complicaciones
son frecuentes y pueden presentarse hasta en un 40%
de los casos 3°. A corto plazo las obstrucciones son las
mas frecuentes, como en nuestra paciente que tuvo tres
cuadros obstructivos. El Gltimo fue grave y requierio
ileostomia. La indicacién quirdrgica es la colectomia
como profilaxis para el cancer de colon, ya que es una
complicacién muy frecuente y es la Gnica posibilidad
de disminuir la morbimortalidad. La mayoria de los
casos de la literatura sobre PAF es en adultos, por lo
cual no tenemos elementos suficientes para decidir si
el reservorio en J, S 0 W tienen buenos resultados en
nifios. Los escasos estudios donde se mencionan los
nifios parecen tener buenos resultados a largo plazo
con reservorios “, lo que mejora la calidad de vida 57.
Sin embargo, esto sigue siendo tema controvertido

ya que no existen estudios clinicos controlados y s6lo
existen informes de casos aislados. Ya que es un caso
Unico, preferimos el descenso ileo-anal directo sin
reservorio. En nuestra paciente se logro la continencia
total incluyendo la nocturna, siete meses después, lo
que mejoro su calidad de vida. El no hacer un reservo-
rio evita complicaciones a corto y mediano plazo como
la inflamacion, obstrucciones intestinales, estenosis del
reservorioy reintervenciones, incluso desmontaje del
reservorio®®. En resumen, el pequefio nimero de casos
pediatricos con reservorios no son suficientes para
determinar si estos mejoran la calidad de la vida de
los pacientes con PAF. A pesar de esto los resultados
funcionales a largo plazo en términos de continenciay
frecuencia de evacuaciones son excelentes y aseguran
unabuena calidad de vida en lamayoria de los pacien-
tes “. Por el escaso numero de pacientes la progresion
en el conocimiento de la enfermedad no se conoce.
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