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Resumen

Introduccion: La poliposis adenomatosa familiar (PAF) es una enfermedad autosomica dominante
caracterizada por el desarrollo de multiples polipos adenomatosos en €l tracto gastrointestinal, mas
frecuentemente en colon y recto, aunque hasta més del 80% de |os paci entes presentara pdlipos en intestino
delgado, principalmente en duodeno. Los pdlipos duodenales (PD) normalmente son multiplesy sésiles, y se
localizan predominantemente en la segunda porcion duodenal, sobre todo en laregion periampular. El
potencia maligno de los PD sésiles es bgjo, alrededor del 5% de |os pacientes con desarrollara
adenocarcinoma duodenal. Sin embargo, la media de supervivenciatras la transformacion maligna es
alrededor de 11 meses, por lo que sera de vital importancia el seguimiento estrecho de estos pacientesy la
definicion de opciones de tratamiento fiables. Ademas, el cancer duodenal es, junto con el desmoides, la
principal causa de muerte en pacientes con PAF sometidos a colectomia. No existe consenso en cuanto ala
frecuencia con la que debe realizarse el control endoscopico, por lo que la clasificacion de Spigelman (CS)
servira de método objetivo paraevaluar la PD asociada a PAF y establecerd un protocol o estandarizado de
vigilancia. Divide laPD en 5 estadios (0-1V) atendiendo a tamafio, nimero de pdlipos, grado de displasiay
tipo histol6gico, siendo el grado 1V & mas avanzado, con riesgo de desarrollo de adenocarcinoma duodenal
de hasta &l 36% alos 10 afios. Actualmente no existe acuerdo sobre en qué grado de CS estariaindicada la
cirugia como tampoco esta establecidala mejor técnica quirdrgica. Recientes estudios recomiendan un
enfoque quirudrgico paralos pacientes con PD estadios |11 y V.

Caso clinico: Varon de 51 afios diagnosticado de sindrome de Gardner, con antecedente de colectomia
subtotal con anastomosis ileo-rectal mas esplenectomia a los 28 afios de edad. Posteriormente preciso
reseccion de pdlipos de forma repetida en ampollarectal, por o que se realiza proctectomia con ileostomia
terminal 8 afios después de la primera intervencion. Seguimiento mediante duodenoscopia, con reseccion de
pdlipos informados como adenomas tubulares. Tras presentarse en el comité oncol 6gico multidisciplinar, se
decide intervencion por poliposis multiple duodenal para prevenir transformacién maligna. Se realiza
duodenopancreatectomia cefalica segun técnica de Whipple. AP informa: adenoma tubular tipo intestinal en
ampollade Vater con presencia de displasia de bajo grado y ausencia de transformacion carcinomatosa. En
duodeno, multiples adenomas sésiles tubulares con displasia de bajo grado. Actua mente en seguimiento por
Digestivo y en tratamiento con suplementos pancreaticos liofilizados, asintomético desde €l punto de vista
digestivo.
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Discusion: Laadopcién generalizada de la proctocol ectomia profil &ctica en pacientes con PAF ha disminuido
drasticamente laincidencia de cancer colorrectal, convirtiéndose el adenocarcinoma duodenal en la principal
causa de muerte. El objetivo principal del tratamiento sera, por tanto, prevenir la transformacion maligna de
los PD. Tanto la duodenectomia ahorradora de pancreas como la pancreatoduodenectomia (con o sin
preservacion pildrica) ofrecen unaterapia definitiva en la prevencion del carcinoma duodenal, no existiendo
diferencias significativas en la supervivenciani en el tiempo libre de enfermedad.
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