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QIO

PRESENTACION DEL CASO

Gustavo Ariza-Cotes.2

Resumen

La poliposis adenomatosa familiar (PAF) es un sindrome hereditario autosémico dominante. Aunque la
principal manifestacion de esta enfermedad es la presencia de numerosos adenomas de colon, también
ocurre afectacion del tracto gastrointestinal superior. Se presenta un reporte de una paciente joven con
una poliposis gastrica (méas de 100 pdlipos). Se realiza una breve revisién actualizada del tema enfocada
en los hallazgos endoscdpicos, asi como sugerencias actualizadas en el manejo y seguimiento de los
polipos gastricos en la PAF.
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Abstract

Familial adenomatous polyposis (FAP) is an autosomal dominant inheritance syndrome. Although the
main manifestation of this disease is the presence of numerous colon adenomas, upper gastrointestinal
tract involvement also occurs. A report of a young patient with gastric polyposis (more than 100 polyps)
was presented. There was a brief updated review of the topic focused on endoscopic findings, including
updated suggestions on gastric polyps in FAP management and monitoring.
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region antropilérica y zona angular. A nivel de la zona

media y alta del cuerpo y fondo géstrico se aprecian poli-

Paciente femenina de 28 afios con antecedentes de polipo-
sis adenomatosa familiar (PAF), operada hace 6 afios con
proctocolectomia total y creacién de reservorio ileal. En la
biopsia se constaté la presencia de la pieza de adenocarci-
noma, por lo que se mantiene en control con reservorios-
copias. Ademds, tiene antecedente de carcinoma papilar de
tiroides, que fue operado hace 4 anos. En abril de 2023 se
realiza una endoscopia digestiva alta (EDA).

En la EDA, el duodeno no evidencia alteraciones
endoscépicas ni en la regién correspondiente a la papila,

pos multiples (més de 100 pélipos) menores de S mm,
diseminados, algunos formando acimulos, con mucosa
similar a la circundante. Se toman biopsias multiples de
los mismos.

En las biopsias realizadas se informa la presencia de un
pélipo de glindula findica, gastritis crénica moderada,
folicular, con actividad leve; estos elementos son compa-
tibles con Helicobacter pylori. No hay presencia de atrofia,
metaplasia o displasia. El resultado fue negativo a células
malignas (Figura 1A-C).
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Figura 1. Endoscopia digestiva alta que muestra extensa poliposis difusa del estomago. Imagenes propiedad de los autores.

DISCUSION Y REVISION DE LA LITERATURA

La PAF es un sindrome hereditario autosémico dominante
causado por la mutaciéon del gen APC, localizado en el
cromosoma 5q21. Aunque la principal manifestacién de
esta enfermedad es la presencia de numerosos adenomas
de colon, la afectacion del tracto gastrointestinal superior
también ocurre. En pacientes con PAF hay un riesgo sig-
nificativo de neoplasias malignas extracolonicas, principal-
mente en el duodeno, pero también el riesgo de céncer de
estomago estd incrementado. Hasta el 20% al 30 % de los
casos de PAF son de novo y surgen de una nueva variante
patogénica en APCYy, por lo tanto, puede carecer de antece-
dentes familiares de PAF®).
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La vigilancia endoscépica del colon y la colectomia pro-
filictica han disminuido considerablemente la mortalidad
por cancer colorrectal y han mejorado la supervivencia
de pacientes con PAF, lo que lleva a una mayor necesidad
de vigilancia de las neoplasias malignas extracolénicas. La
vigilancia endoscépica de pacientes con PAF es un método
seguro y efectivo para diagnosticar lesiones precancerosas,
lo que permite tratar la mayoria de las lesiones benignas y
el cancer temprano. Sin embargo, las recomendaciones de
vigilancia en el tracto digestivo no estin completamente
definidas.

Las primeras recomendaciones para la vigilancia de
los polipos géstricos se basaron en la clasificaciéon de
Spigelman, quien en 1989 describié un sistema de estadifi-
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cacién de los pélipos duodenales para estratificar el riesgo
de céncer de duodeno en la PAF®.

LESIONES GASTRICAS EN LA PAF

La mayoria de los pacientes con PAF desarrollan polipo-
sis gastrica y tienen un mayor riesgo de cincer gastrico en
comparacién con la poblacién general. Segtin el Informe
Nacional Integral Pautas de la Red de Céncer (NCCN)
“Evaluacién genética/familiar de alto riesgo: colorrectal,
version 1.2022”, el riesgo estimado de por vida de cdncer
gastrico en pacientes con una enfermedad hereditaria con
la mutacién APC es del 0,1% al 7,1% en comparacion con
el 0,8% en la poblacién general, y el promedio el inicio
es entre los 52 y 57 afios. Cannon y colaboradores, en su
publicacién basada en los datos del registro de poliposis de
EE. UU,, identifican el cancer gistrico como la principal
causa de muerte en pacientes con PAF y forma atenuada
de PAF (APAF) después de los cinceres de presentacién
duodenal y ampular®#.

Los procedimientos de deteccién con eliminacion de
lesiones sospechosas pueden prevenir la gran mayoria de
carcinomas en estos pacientes. Las lesiones gastricas son
comunes en pacientes adultos con PAF; por lo tanto, el
reconocimiento de los diferentes tipos de polipos, su detec-
cion temprana y la toma de biopsias o la extirpacion de los
mismos son muy importantes en la prevencion del cancer
gastrico en estos pacientes.

Tipos de polipos gastricos en los pacientes con PAF

Estos tipos incluyen poélipos de glandulas fundicas, adeno-
mas gastricos de tipo foveolar géstrico, adenomas gastricos
de tipo intestinal, adenomas de la glindula pildrica, pélipos
hiperplédsicos y adenocarcinomas géstricos.

Palipos de las glandulas findicas (PGF)

Son el tipo méds comun de pdlipos que se observan en el
40% al 88 % de los pacientes con PAF®. Los PGF son
tipicamente pequefios (< S mm), sésiles, multiples, asinto-
maticos y limitados al estémago. Los PGF asociados con
PAF difieren de los PGF esporddicos, lo que muestra una
distribucién de sexos mds equitativa. A menudo con dis-
plasia de bajo grado, aunque los polipos de las glindulas
fundicas no se consideran las lesiones precursoras de la
mayorfa de los adenocarcinomas géstricos en la PAF. No
se ha encontrado un vinculo causal entre H. pylori y PGF
asociados con PAF®).

Los adenomas pueden aparecer en cualquier parte del
estdmago, aunque mds frecuentemente a nivel del antro.
Son menos comunes que los PGF en pacientes con PAF.
Los adenomas localizados en el antro suelen ser planos,

sésiles y sutiles con una apariencia roja villiforme, mientras
que los del cuerpo géstrico y fondo son més polipoides con
una superficie de color amarillo palido y, por lo tanto, difi-
ciles de diferenciar de los PGE.

En pacientes con PAF, el endoscopista debe tener un
alto grado de sospecha para detectar adenomas géstricos y
tomar biopsias multiples. Las técnicas de endoscopia vir-
tual pueden ser util en la deteccién de estas lesiones, espe-
cialmente las planas, y cuando existan cambios sutiles en
la mucosa. El uso de tecnologfa FICE (Fujinon Intelligent
Chromo Endoscopy) puede identificar displasia y discri-
minar entre pélipos adenomatosos y no adenomatosos, lo
que aumenta significativamente, en el contexto de la PAF,
la deteccién de adenomas. Esto puede extrapolarse a las
técnicas de endoscopia virtual como el NBI (Olympus) o
eliScan (Pentax)®.

Los adenomas localizados en el antro del estomago
deben extirparse con diseccién submucosa endoscépica
(ESD) o reseccién mucosa endoscépica (EMR) cuando
existe un alto grado de sospecha de los mismos durante la
esofagogastroduodenoscopia (EGD)®.

Adenomas gastricos de las glandulas piloricas (AGP)
Son pdlipos epiteliales raros, mas frecuentemente encon-
trados en presencia de gastritis atréfica autoinmune y
pacientes con PAF. Se ubican més frecuentemente en el
cuerpo gastrico y predominan en mujeres. Los AGP son cli-
nicamente significativos porque son neoplasias con poten-
cial maligno mds que la hiperplasia de glaindulas metapldsi-
cas. En algunos casos se observa displasia de alto grado, y el
carcinoma invasivo se encuentra asociado en el 12% al 42%
de estas lesiones(”.

Aligual que con otros tipos de adenomas, la escision com-
pleta de los AGP con biopsia de la mucosa plana que rodea
la lesion es apropiada en pacientes con PAF, ya que los AGP
surgen a menudo en el contexto de una lesién crénica.

Pdlipos hiperplasicos gastricos

Son los polipos mds prevalentes en las regiones donde la
infeccion por H. pylori es comun. Por el contrario, en los pai-
ses occidentales, donde la infeccién por H. pylori tiene una
prevalencia mas baja y el uso de inhibidores de la bomba de
protones (IBP) es comtin, los pélipos de glindulas fandicas
son mas frecuentes. En sus directrices, la Sociedad Britdnica
de Gastroenterologfa (BSG) sugiere que los pélipos hiper-
plasicos > 1 cm, pediculados y los que causan sintomas (obs-
truccion, sangrado) deben ser resecados. Si est4 presente, H.
pylori debe erradicarse antes de una reevaluacién. También
sugieren que, si hay presencia de adenomas o pélipos hiper-
plésicos, la mucosa del fondo debe ser evaluada endoscépi-
camente para detectar atrofia gdstrica, metaplasia intestinal,
H. pyloriy neoplasia sincrénica®.
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Polipos fibroides inflamatorios

Son lesiones poco frecuentes que representan menos del
0,1% de todos los polipos gastricos. Después de la resec-
cion, los polipos fibroides inflamatorios generalmente no
recurren, y no se recomienda su vigilancia®.

Adenocarcinoma gastrico

Se desarrolla a partir de un adenoma; puede ocurrir en cual-
quier parte del estémago y puede ser multicéntrico y metacré-
nico. Se ha demostrado que el cancer gdstrico aparece alrede-
dor de dos décadas después de la colectomia en la PAF?),

Endoscépicamente, los polipos géstricos solitarios > 2 cm,
un alfombrado de pélipos géstricos proximales y monticulos
polipoides dentro de un alfombrado proximal fueron las tres
caracteristicas observadas con mds frecuencia entre las per-
sonas con cancer gastrico y PAF. Otra lesion gastrica de alto
riesgo en la PAF son las placas géstricas blancas, lo que puede
reflejar una mucosa adenomatosa subyacente y, probable-
mente, augurar un mayor riesgo de cancer géstrico 1'%,

En sus directrices de 2020 acerca del papel de la endos-
copia en la PAF, La Sociedad Americana de Endoscopia
Gastrointestinal (ASGE) recomienda la vigilancia cada 3 a
6 meses con biopsias aleatorias de los pdlipos y reseccién
endoscépica de pélipos > 10 mm, fundamentalmente en
el contexto de una poliposis géstrica difusa y acimulos
grandes de polipos. También recomiendan la extirpacion
endoscopica de todos los pdlipos localizados en antro, dada
la alta probabilidad de adenoma‘®?).

Las gufas ASGE de 2015 sobre el papel de la endoscopia
en el manejo de condiciones premalignas y malignas del
estomago establecen que el muestreo de polipos géstricos
con pinza puede no revelar componentes displésicos. Estas
pautas recomiendan la polipectomia completa con asa
segun el tamano: polipos findicos > 10 mm, pdlipos hiper-
plésicos > S mm y todos los polipos adenomatosos. Segun
la ASGE, la cirugia debe reservarse para pacientes con
PGF y adenomas que albergan caracteristicas histoldgicas
avanzadas que fracasan en el manejo endoscopico. Ademis,
senalan que la muestra de la biopsia mucosa puede no ser
adecuada para evaluar la malignidad dentro de capas de
poliposis alfombrada o monticulos de pélipos géstricos, y
sugieren que la ecograffa endoscépica (EUS) puede ayudar
a evaluar una neoplasia maligna subyacente®.

Es importante senalar que las manifestaciones extracolé-
nicas de la PAF deben de abordarse como parte de un plan
integral de atencion médica, dados los riesgos de cédncer
duodenal/ampular, tiroides y gastrico?.

VIGILANCIA

Las pautas actuales de vigilancia del tracto digestivo supe-
rior del Colegio Americano de Gastroenterologia (ACG)
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y la BSG/Asociacion de Coloproctologia de Gran Bretafia
e Irlanda (ACPGBI)/Grupo de Genética del Céncer
del Reino Unido, publicadas en 2015 y 2020, respectiva-
mente, recomiendan fuertemente el inicio mds temprano
de la vigilancia del tubo digestivo alto entre los 25 y 30
anos con intervalos cada 0,5 a 4 afios segun la clasificacién
de Spigelman de la poliposis duodenal. Las pautas de la
NCCN recomiendan el inicio de la endoscopia gastroin-
testinal superior un poco antes, entre los 20 y los 25 anos,
dada la preocupacién por la morbilidad y la mortalidad
asociadas con los cdnceres duodenal/periampular en la
PAF, pudiéndose considerar la gastrectomia si las lesiones
de alto riesgo no se pueden extirpar mediante endoscopia;
idealmente, estos procedimientos deben realizarse en un
centro especializado con experiencia en el manejo de PAF y
deben tener en cuenta los factores especificos del paciente.

Ademds, siun paciente con PAF necesita someterse a una
colectomia a una edad anterior a la que normalmente se
recomienda comenzar con la vigilancia del tracto gastroin-
testinal superior, se debe realizar una endoscopia digestiva
alta inicial para descartar una neoplasia géstrica antes de la
colectomfa®!419),

Desde la introduccion de las pruebas genéticas y la colec-
tomia profilictica en la PAF, la incidencia y muerte por
cancer colorrectal ha disminuido y la deteccién de céncer
extracolénico es recomendada®?).

Las recomendaciones actuales de vigilancia de EGD
no tienen en cuenta la poliposis gastrica, sino que son
determinadas por la etapa duodenal de la poliposis. Se
sugiere que los intervalos de vigilancia de EGD deben refle-
jar el riesgo emergente de cdncer géstrico.

Mankaney y colaboradores identificaron algunos factores
endoscopicos en pacientes con PAF que desarrollaron ade-
nocarcinoma géstrico. Como sugiere Bianchi, se recomienda
la vigilancia gastrica incluyendo la biopsia aleatoria multiple
de pdlipos, la biopsia dirigida de pélipos proximales de apa-
riencia inusual y la reseccidn con asa de pélipos individuales
> 10 mm o lesiones en el antro. La gravedad de la poliposis
géstrica debe basarse en el tamano, el nimero y la patologia
de los polipos gastricos. Se recomienda un intervalo de 3
afios para pacientes con pocos a numerosos PGF pequefios
o PGF con displasia de bajo grado (DBG) foveolar.

En presencia de un alfombrado de poliposis géstrica
proximal, debe realizarse una EGD con un intervalo de 1
ano y, con més frecuencia ain, dependiendo del tamano de
los pélipos solitarios, la presencia de monticulos polipoides
y la histologia de los pélipos. En pacientes con monticulos
de poliposis géstrica proximal deben realizarse inicialmente
USE con aspiracién con aguja fina (PAAF) de lesiones
sospechosas y reduccién endoscopica de los monticulos
polipoides con seguimiento cada 3 a 6 meses y basarse en la
patologia. Se recomienda la realizacién de una resonancia
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magnética o una tomografia computarizada de referencia
para examinar la enfermedad metastésica en el momento
en que se encuentran masas polipoides debido al hallazgo
frecuente de enfermedad metastdsica. Si alguna muestra
de patologia indica displasia de alto grado (DAG), se debe
recomendar la gastrectomia (Tabla 1).

Pacientes con poliposis proximal numerosa o alfom-
brado sin monticulos polipoides y con PGF-DAG, AGP-
DAG o AT-DAG deben ser revisados cada 3 meses u ofre-
cerles gastrectomia profilictica. Cualquier paciente con
carcinoma intramucoso o cancer invasivo debe realizarse
una gastrectomia®.

El dltimo trabajo mencionado es un esfuerzo por estan-
darizar el seguimiento de las lesiones gdstricas en los

Tabla 1. Seguimiento de los adenomas gdstricos en la PAF

Numero de pélipos, tamaio y presencia de

polipos en monticulos

Histologia

pacientes con PAFE. Sin embargo, hasta el momento no
existen recomendaciones de sociedades internacionales al
respecto, por lo que aun se debe analizar individualmente
cada caso y se requiere de estudios con evidencias de mayor
calidad para establecer pautas de seguimiento certeras.

CONCLUSIONES

Se requiere mds investigacion para identificar las causas y
determinar el enfoque éptimo para la deteccién temprana
de céncer gastrico en la PAF. La investigacion sobre la gené-
tica y las asociaciones ambientales del cdncer gastrico en el
contexto de la PAF permitird avanzar en la prevencién de
este mortal cancer.

Estrategia de seguimiento

Multiples, menores de 10 mm
Multiples o en alfombrado, menores de 10 mm ~ AGP o AT
Mdiltiples o en alfombrado, mayores de 10 mm

Multiples de cualquier tamafio y sin formacion
de monticulos de pdlipos

Monticulos de p6lipos proximales

Monticulos de polipos proximales

Cualquier tamafio o nimero

PGF con o sin DBG foveolar

PGF con o sin DBG foveolar, AGP o AT
PGF con DAG, AGP con DAG o AT con DAG

PGF con o sin DBG foveolar, AGP o AT

PGF con DAG, AGP con DAG o AT con DAG

Adenocarcinoma intramucoso o invasivo

EDA segun ES si hay polipo duodenal o cada 3 afios
Cada afio
Cada 6 a 12 meses

Cada 3 a 6 meses u ofrecer gastrectomia

Cada 3 a 6 meses, EUS. Considerar TC o RMN de
abdomen

Gastrectomia profilactica

Gastrectomia

AGP: adenoma de las gldndulas fundicas, AT: adenoma tubular, DAG: displasia de alto grado, DBG: displasia de bajo grado, EUS: ultrasonografia
endoscépica; RMN: resonancia magnética nuclear; TC: tomografia computarizada. Tomado de Mankaney GN, et al. Endosc Int Open.

2022;10(08):E1080-E7.
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