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Introduccion. La proctocolectomia con ileo-ano anas-
tomosis con reservorio en "]" y la ileo-recto anastomo-
sis son los procedimientos de eleccidn para la poliposis
adenomatosa familiar (PAF). Objetivo. Describir los
resultados obtenidos con el tratamiento quirirgico de
pacientes con PAF en relacién con la morbilidad, la
mortalidad, la presencia de cancer en el recto remanen-
te y la supervivencia global. Material y métodos. Se
estudid una cohorte retrospectiva de pacientes con PAF
a quienes se les realizd una cirugia como parte del tra-
tamiento entre 1969 y el afio 2000 en el Instituto Na-
cional de Ciencias Médicas y Nutricidn Salvador Zu-
birdn. Resultados. Se incluyeron 26 pacientes. Se rea-
lizaron 9 ileo-recto anastomosis (IRA) y 17 ileo-ano
anastomosis (IAA). Presentaron morbilidad quirirgi-
ca 5 pacientes (19,2%). El tiempo medio de segui-
miento postoperatorio fue 68,8 + 58,8 meses (media-
na 52,5 meses, rango 0-240 meses). La funcion intes-
tinal fue similar en ambos grupos. Se presentd recu-
rrencia de la enfermedad en 3 (11,5%) pacientes. La
supervivencia a 5 anios en pacientes con una IAA o una
IRA fue de 100% y 55,6%, respectivamente (P =
0,035). Conclusiones. En nuestro instituto la morbi-
lidad y mortalidad operatorias en los pacientes con
PAF son similares a las reportadas en la literatura
mundial. La IAA abierta parece ofrecer mejores resul-
tados en relacion con la supervivencia a 5 anos con si-
milares resultados en términos de funcionalidad y com-
plicaciones postoperatorias.
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Surgical treatment of familial
adenomatous polyposis with an
open technique. Experience of a third
level Latin American center

Summary

Introduction. The ileal pouch-anal anastomosis
(IPAA) and ileorectal anastomosis (IRA) are the prefe-
rred surgical methods in patients with familial adeno-
matous polyposis (FAP). Objective. To describe the re-
sults obtained from the surgical treatment in patients
with FAP related to morbidity, mortaliry, rectal cancer
and overall survival. Methods. We studied a retrospec-
tive cobort including all patients operated on with
IPAA or IRA for FAP during the period of 1969 to
2000 at the Instituto Nacional de Ciencias Medicas y
Nutricion Salvador Zubiran. Results. Twenty-six pa-
tients were included. IRA was performed in 9 patients
and IPAA in 17. Surgical morbidity was observed in 5
patients (19.2%). Mean postoperative follow-up was
68.8 + 58.8 months (median 52.5 months, range 0-
240 months). Functional results were similar in both
groups. The five year survival in patients with IPAA
and IRA was 100% and 55.6%, respectively (P =
0.035). Conclusions. In our institution, postoperative
morbidity and mortality in patients with FAP are si-
milar to those published in the literature. IPAA seems
1o offer better results related to survival with similar
functional results and postoperative complications.

Key words. Familial adenomatous polyposis, ileal
pouch-anal anastomosis, ileorectal anastomosis.
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Abreviaturas:

PAF: Poliposis Adenomatosa Familiar;
CCR: Cincer colorrectal;

IRA: [leo-Recto Anastomosis;

TAA: Tleo-Ano Anastomosis

La Poliposis Adenomatosa Familiar (PAF) repre-
senta la segunda causa mds comun de cdncer colo-
rrectal (CCR) hereditario después de los sindromes
de Lynch."? La historia natural se caracteriza por el
desarrollo de adenomas, la presencia de sintomas
gastrointestinales, el diagnéstico de PAF, el desarro-
llo de CCR y la muerte por éste.> Debido a que el
riesgo de desarrollar CCR es del 100% a los 40
afios, aunque no existen gufas de tratamiento, la ci-
rugfa profilictica se recomienda al diagnéstico y/o
antes de los 25 afios de edad para reducir el riesgo
de CCR.** Hasta mediados de la década del 80 la
proctocolectomia con una ileostomia permanente
era el procedimiento utilizado. Actualmente la proc-
tocolectomia con {leo-ano anastomosis con reservo-
rio en "]" es el procedimiento de eleccién.

El objetivo del presente trabajo es describir los
resultados obtenidos con el tratamiento quirdrgico
abierto en pacientes con PAF en relacién con la
morbilidad, la mortalidad, la presencia de cdncer en
el recto remanente y la supervivencia global.

Material y métodos

Se trata de un estudio de cohorte retrospectiva.
Se revisaron tanto la base de datos electrénicos
como los libros de registro de los procedimientos
quirdrgicos realizados entre 1969 y el ano 2000 en
el Instituto Nacional de Ciencias Médicas y Nutri-
cién Salvador Zubirdn. Se seleccionaron los regis-
tros de los pacientes de acuerdo con los siguientes
criterios: pacientes con PAF a quienes se les realizé
una cirugfa como parte del tratamiento y resultado
histopatolégico de PAE Los pacientes que reunieron
ambos requisitos se incluyeron en el estudio.

Se analizaron las siguientes variables: edad; sexo;
antecedentes familiares de PAF (primero y segundo
grado); enfermedades asociadas; manifestaciones
clinicas colénicas y extracolénicas; exdmenes de la-
boratorio y de imagen; estudio con el cual se esta-
blecié el diagndstico; indicacién y tipo de la cirugfa;
nimero de pdlipos en la pieza (menos o mds de
100); presencia de cdncer o no en la pieza quirtrgi-
ca; localizacién, profundidad y ndmero de ganglios
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de las piezas con cdncer; presencia de metdstasis lo-
cal y a distancia; morbilidad y mortalidad operato-
rias, datos clinicos, fisiolégicos y funcionales (fun-
cién postquirdrgica), en relacién a la cirugfa duran-
te el seguimiento: evacuaciones diurnas, evacuacio-
nes nocturnas, escurrimiento diurno, escurrimiento
nocturno, continencia; presencia de cdncer en el
recto remanente; perfodo total de seguimiento; esta-
do final del paciente, considerado como vivo, perdi-
do o muerto; y causa de mortalidad en caso de pre-
sentarla.

Los procedimientos quirdrgicos realizados en los
pacientes fueron fleo-recto anastomosis (IRA) e ileo-
ano anastomosis (IAA). Se considerd como recu-
rrencia cuando se documenté por diagndstico histo-
l6gico una recaida tumoral en el sitio de anastomo-
sis con posterioridad a la cirugfa.

El resumen de las caracteristicas de los pacientes
se realizé por medio de frecuencias absolutas, fre-
cuencias relativas, medidas de tendencia central y
medidas de dispersion. Las diferencias entre los gru-
pos (pacientes con IRA e IAA) se analizaron con la
prueba U de Mann-Whitney para las variables di-
mensionales y con las pruebas de x* o exacta de Fis-
her, segtn correspondiera, para las variables categé-
ricas. El andlisis de supervivencia se realizé por me-
dio de una regresién de Cox. Se consideré estadisti-
camente significativo un valor de 2 menor de 0,05.
El andlisis estadistico se realizé con el programa

SPSS/PC versién 12.0 (Chicago, IL, USA).

Resultados

Se detectaron 29 pacientes con PAF de los cua-
les se excluyeron 3 debido a que se les realizé una ci-
rugfa diferente a IAA/IRA. De los 26 pacientes in-
cluidos, 14 (53,8%) fueron mujeres y 12 (46,2%)
hombres. La edad promedio fue de 31,8 + 13,9 afios
(mediana 27,5 afios; rango 13-58 afios). El 65% de
los pacientes presentaron un antecedente familiar de
PAE identificindose en el estudio seis familias afec-
tadas. Un total de 24 (92,3%) pacientes presentaron
sintomas. Los 2 restantes (7,7%) fueron asintomdti-
cos y se detectaron por medio de tamizaje. Los sin-
tomas mds frecuentes fueron hematoquezia en 13
(50%) pacientes y dolor abdominal en 13 (50%). El
resto de los sintomas en el momento de la presenta-
cién o de la colonoscopia indice se muestran en la
Tabla 1.

El diagnéstico se hizo mediante una colonosco-
pia y toma de biopsia en el 100% de los pacientes.
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Tabla 1. Datos clinicos en los pa-

cientes con PAF sometidos a cirugia.

Signos y sintomas %
Hematoquezia 50
Dolor abdominal 50
Diarrea 45
Pérdida de peso 38
Estrefiimiento

Melena

Masa abdominal

PAF: Poliposis Adenomatosa Familiar.

A 24 (92,3%) pacientes se les realizé un colon por
enema previo a la colonoscopia y a 8 (30,7%) una
tomografia computada (TC) para valorar la presen-
cia de metdstasis. Se encontraron pélipos extracold-
nicos en 4 (15,3%) pacientes, localizados en est4-
mago en 2 casos, en duodeno en 1 y en ileon en 1.

A 8 (30,7%) pacientes se les diagnosticé simul-
tdneamente PAF y CCR, y se les realizé una TC. Es-
tos pacientes se encontraban en los siguientes esta-
dios de la clasificacién de Dukes: A (2 pacientes),
B2 (4 pacientes) y C1 (2 pacientes).

Las indicaciones para realizar la cirugfa fueron la
profilaxis de CCR en 18 (69,3%) pacientes y la pre-
sencia de CCR en el momento del diagnéstico de
PAF en 8 (30,7%). Se realizaron 9 IRA y 17 IAA.

Presentaron morbilidad quirdrgica 5 pacientes
(19,2%) y el 80% de ellos tenfan una [AA. Las
complicaciones postquirtrgicas fueron: dehiscencia
de la anastomosis 1, suboclusién intestinal 1, infec-
cién del sitio quirdrgico 1, elongacién del plexo
braquial 1 y paro cardiorrespiratorio 1 (paciente
con IRA). Un paciente falleci6 por encefalopatia is-
quémica, como secuela del paro cardiorrespiratorio
transoperatorio.

Funcién postoperatoria

El seguimiento postoperatorio medio fue de
68,8 + 58,8 meses (mediana 52,5 meses, rango 0-
240 meses).

Los pacientes con IAA presentaron 3 a 4 evacua-
ciones al dfa, y 0 a 1 evacuaciones nocturnas. Tres
(18,7%) pacientes presentaron escurrimiento diur-
noy 5 (31,2%) escurrimiento nocturno.

Los pacientes con IRA presentaron 4 a 5 evacua-
ciones al dfa, y 0 a 1 evacuaciones nocturnas. Nin-
gin paciente present$ escurrimiento diurno y 1
(14,2%) tuvo escurrimiento nocturno.

Complicaciones

Se present$ pouchitis en 3 (11,5%) pacientes,
complicaciones de la piel periestomal en 3 (11,5%),
depresién en 2 (7,7%) y estenosis del reservorio ileal
con perforacién que requirié nuevo porcedimiento
quirtrgico en 1 (3,8%).

Recurrencia

Se presentd recurrencia de la enfermedad en 3
(11,5%) pacientes, todos ellos con IRA. En ellos se
realizaron dos conversiones a IAA y una reseccién
abdominoperineal.

Supervivencia
La supervivencia a 5 afios fue de 100% en los pa-
cientes sometidos a IAA y de 55,6% en los someti-

dos a IRA (P = 0,035), (Tabla2).

Tabla 2. Resultados obtenidos en los pacientes con PAF
de acuerdo a la técnica quirirgica utilizada.

Desenlace IRA IAA P
n=9 n=17
n (%) n (%)
Funcién postoperatoria
Evacuaciones 24 horas* 42(3-7) 35(2-7) 08
Evacuaciones nocturnas* 1(0-2) 05(0-3) 08
Escurrimiento diurno 0 (0) 3(18) 0,2
Escurrimiento nocturno 1(11) 5 (29) 0,3
Complicaciones postoperatorias 1 (11) 4 (23) 0,6
Recurrencia 2 (22) 1 (6) 0,26
Supervivencia a 5 afios 5 (55) 17 (100) 0,035

PAF: poliposis adenomatosa familiar; IRA: ileo-recto anastomosis;
IAA: fleo-ano anastomosis.
* Expresadas como mediana (rango).

Discusion

De acuerdo con nuestros resultados en pacientes
con PAE entre las técnicas quirdrgicas abiertas la
IAA parece ofrecer resultados mejores que la IRA en
cuanto a supervivencia y similares en cuanto a fun-
cién postquirdrgica y complicaciones.

En nuestro trabajo la edad promedio al diagnds-
tico de PAF fue de 33 afios, dato que es consistente
con los publicados en estudios previos.> La PAF se
caracteriza inicialmente por la presencia de pélipos
adenomatosos a una edad muy temprana, habitual-
mente a los 17 afos, realizindose el diagnéstico de la

poliposis a los 35 afios de edad y el de CCR a los 40.

Acta Gastroenterolégica Latinoamericana — Vol 40 / N° 2 / Junio 2010

.



OSOGOBIO

6/8/10 06:52 PM Pagina 145

Cirugfa de la poliposis adenomatosa familiar

——

Sandra Garcia-Osogobio y col

Encontramos 5 (19,2%) pacientes con poliposis
extracolénica, principalmente en el estémago. En
otros estudios se han reportado prevalencias de pé-
lipos gdstricos y duodenales que varfan de 34% a
100% y de 88% a 92%.”* No tenemos una teorfa
que pudiera explicar de manera contundente el por
qué de esta menor frecuencia. Sin embargo, se debe
mencionar que los pacientes fueron sometidos de
manera sistemdtica al abordaje recomendado para
esta poblacién.’

Debido a que el riesgo de desarrollar CCR es al-
to (100% a los 40 anos en los pacientes con PAF
cldsica, 70% a los 65 afios en la forma atenuada), el
tratamiento se enfoca a la cirugfa profildctica.® En
nuestro estudio la indicacién quirtrgica fue la pre-
sencia de CCR en el momento del diagnéstico de
PAF en 8 (30,7%) pacientes. Lo anterior podria re-
flejar la escasa o nula actividad sobre la difusién/de-
teccién temprana de este tipo de pacientes en nues-
tro medio.

De acuerdo con los resultados obtenidos, la IAA
e IRA son similares en términos de funcién posto-
peratoria, complicaciones y recurrencia. Sin embar-
go, la TAA tiene mejor supervivencia a los 5 afnos.
Hasta hace un par de décadas la proctocolectomia
con una ileostomia permanente era el procedimien-
to de eleccién. En la actualidad, en cambio, se reser-
va para los casos en los que existe contraindicacién
para realizar otro procedimiento. La IRA y la IAA
anastomosis con reservorio en "J" son los procedi-
mientos quirtrgicos que hoy se utilizan para la
PAE"" Siguiendo algunos estudios publicados, se
considera que la IRA es un procedimiento con baja
morbilidad y buenos resultados funcionales, pero su
desventaja es el riesgo de transformacién maligna
del recto remanente (15-25%), razén por la cual es
necesario realizar una vigilancia periédica a través
de endoscopias (12-15). La IAA con reservorio en
"J" es un procedimiento mds complejo desde el
punto de vista técnico, pero tiene la ventaja de que
elimina el riesgo de CCR, considerdndosela por es-
te motivo como el procedimiento quirtrgico de
eleccién para este padecimiento. De acuerdo con la
literatura, la IAA tiene como inconveniente mayor
riesgo de incontinencia, problemas de ereccién, eya-
culacién y requerimiento de ileostomia en caso de
estenosis del reservorio. Sin embargo, se ha reporta-
do que la calidad de vida después de ambas cirugfas
es similar.'®” Como ya se comentd, estos datos no
son del todo consistentes con los obtenidos en el
presente estudio. Desgraciadamente, por las caracte-

risticas de nuestro estudio, no fue posible evaluar la
funcién sexual.

Nyam y col reportaron una serie de 187 pacien-
tes a quienes se les realizaron una IAA por PAF en
la Clinica Mayo." La funcionalidad del reservorio
fue cuantificada como una mediana de 4 evacuacio-
nes en el dia y una evacuacién por la noche. Tuvie-
ron manchado durante la noche el 22% de los pa-
cientes y escurrimiento nocturno el 4%. Durante el
dia la continencia fue de 84%, presentaron man-
chado 12% y problemas graves de incontinencia
4%. La funcionalidad del reservorio afecté la cali-
dad de vida en un 2% de los pacientes. En otra se-
rie grande, Kartheuser y col concluyeron que la fun-
cién intestinal es clinicamente similar después de
una IRA y de una [AA realizadas en centros especia-
lizados."” Estos resultados son similares a los obteni-
dos por nosotros. En relacién con el nimero de
complicaciones, nuestra tasa de morbilidad posto-
peratoria fue del 19%, resultado similar a los repor-
tados en otras series.'®"’

Algunas limitaciones de nuestro estudio son su
disefio retrospectivo y su tamafio de muestra. Reali-
zar comparaciones entre los grupos puede conside-
rarse de utilidad limitada porque cada paciente no
se asignd aleatoriamente a una técnica u otra. Debi-
do a la baja prevalencia de esta enfermedad es difi-
cil llevar a cabo un estudio prospectivo con un ni-
mero de muestra adecuado. Por otro lado, con la
evidencia actual relacionada con la efectividad de la
IAA y contando en nuestro centro con personal ca-
pacitado para realizar técnicas quirdrgicas complejas
de colon-recto, pensamos que serfa poco ético asig-
nar a una IRA pacientes candidatos a una IAA.

En conclusién, la morbilidad y mortalidad ope-
ratorias en los pacientes con PAF de nuestro institu-
to son similares a las reportadas en la literatura
mundial. La IAA abierta parece ofrecer mejores re-
sultados en relacién con la supervivencia a los 5
afos y similares resultados en términos de funciona-
lidad y complicaciones postoperatorias.
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