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descartar son la presencia de adenopatias metastasicas o
enfermedades infecciosas, como la enfermedad de Whipple®.

Si se puede realizar una puncién dirigida por ecografia o
TAC de los ganglios linfaticos periportales se puede llegar a un
diagnéstico de LTP con una sensibilidad cercana al 80%%°°.
Pero cuando la muestra es insuficiente o la cercania a grandes
vasos hace arriesgada la puncién, la cirugia es obligatoria para
obtener un diagnéstico®. Se han realizado por abordaje
laparoscépico pero puede ser muy complejo y arriesgado?.

El estudio histolégico de los ganglios periportales en la LTP
muestra habitualmente inflamacién granulomatosa crénica
con necrosis central®. Una vez realizado el diagnéstico, la
instauracién de un tratamiento antituberculoso adecuado
suele habitualmente solucionar el cuadro clinico, con dismi-
nucién significativa de los ganglios periportales®.

En conclusién, la LTP es una entidad de dificil diagnéstico en
ausencia de otro foco de tuberculosis, especialmente si sucede
en un paciente diagnosticado previamente de linfoma de
Burkitt. La puncién de los ganglios periportales puede evitar
lalaparotomia, pero habitualmente no es factible y se requiere la
intervencién quirdrgica. La instauracién del tratamiento anti-
tuberculoso suele acompaiiarse de la regresién de las lesiones.
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(por ejemplo, K-ras)'. En un 80% de casos, la herencia es
autosémica dominante, pero en un 20% es debida a mutacio-
nes espontaneas. Conlleva el desarrollo de cientos de pdlipos
en intestino grueso y de carcinoma colorrectal en el 100% de
los afectados, especialmente durante la 3* década de vida. A su
vez, aparecen polipos con degeneracién maligna en localiza-
ciones extracolénicas: duodeno (3-5%, la mds frecuente),
tiroides (2%), pancreas (2%) y estémago (0,6%), principal-
mente"?,

El sindrome de Gardner (SG) se define por la asociacién de
PAF con tumores desmoides, osteomas craneomandibulares,
alteraciones dentales, hipertrofia congénita del epitelio pig-
mentario de la retina o lesiones cutdneas (quistes sebdaceos,
lipomas, quistes epidermoides y fibromas)'™. Su prevalencia
es de 1/1.000.000 individuos.

Se presenta el caso de un varén de 55 afios, con un
hermano intervenido por poliposis colénica, que con 42 afios
de edad inici6 cuadros de diarrea autolimitada y rectorragia.
Tras un completo estudio radiolégico, endoscépico y gené-
tico, ante los hallazgos de poliposis coldnica, gastrica,
duodenal, la presencia de 2 osteomas (hueso frontal y
mandibula) y quistes sebdceos, fue diagnosticado de SG en
otro centro.

El paciente se intervino, realizdndose una colectomia
total y anastomosis ileorrectal con reservorio ileal en J. El
estudio histopatolégico revelé multiples pélipos adenoma-
tosos, adenocarcinoma moderadamente diferenciado en un
polipo rectal y metastasis en un ganglio linfatico de
vecindad (pT1N1MO). El paciente recibié quimioterapia
adyuvante.

A los 52 afios, la biopsia de un pdlipo en la mucosa rectal
residual diagnosticé un adenocarcinoma. Se le practicé una
amputacién abdominoperineal con escisién total del meso-
rrecto en nuestro centro (pT1NOMO).

Con 55 afios, una gastroscopia evidencié 2 pélipos en antro
géastrico con histologia de carcinoma in situ. En duodeno
existian 3 adenomas tubulares, de 3-4 mm, con displasia de
moderado grado (estadio II de Spigelman).

Se realizé una gastroduodenectomia total con preservacion
pancredatica (GDTPP). Tras una amplia maniobra de Kocher
se liber6 el estémago seccionando la vascularizacién
gastrica. Posteriormente, se seccioné la unién esofagogas-
trica y el primer asa yeyunal. Se movilizé completamente el
duodeno, preservando la arteria gastroduodenal, todo el
péncreas y una minima pastilla de mucosa (0,5 cm) de la
segunda porcién duodenal, donde se localizaba la papila.
Esta fue previamente identificada a través de una duode-
nostomia, practicandose una esfinterotomia. Tras extirpar
elestémago y duodeno enbloque, se ascendié el asa yeyunal
y se reconstruy6 el transito mediante anastomosis esofa-
goyeyunal término-lateral mecdnica. Posteriormente se
realizé la anastomosis del minimo remanente duodenal
peripapilar al yeyuno, en posicién término-lateral, a 60 cm
de la anastomosis esofagoyeyunal (fig. 1). Se dejé un drenaje
de Kehr en el colédoco.

El estudio histopatolégico reveld un adenoma tubular
pilérico (0,8cm) con displasia de alto grado (pTisNOMO)
(fig. 2) y 3 adenomas tubulares con displasia de grado
intermedio en primera y segunda porcién duodenal.

e

Figura 1 - Esquema de la gastroduodenectomia total con
preservacién pancreatica.

Al 14° dia del postoperatorio, el débito del drenaje
abdominal era bilioso y una tomografia computarizada (TC)
urgente evidencié una coleccién intraperitoneal (22 x 10 cm).
El paciente fue reintervenido, identificindose una dehiscencia
parcial de la anastomosis entre la papila y el yeyuno. Se suturd
la dehiscencia y se colocaron drenajes. La evolucién posterior
fue satisfactoria y el paciente fue dado de alta al 53.° dia del
postoperatorio.

La afectacién gastrica en el SG es frecuente (18%), pero la
degeneracién maligna es rara (0,6%)". Tradicionalmente, la
poliposis duodenal con displasia de alto grado se trataba
mediante la duodenopancreatectomia cefélica. Posterior-
mente, surgié la duodenectomia total con preservacion
pancreatica (DTPP) que permite conservar la funcién pan-
credtica exocrina y endocrina. Esta técnica, ademas, dismi-
nuye el tiempo operatorio, requiere 2 anastomosis en lugar de

Figura 2 - Imagen de la pieza quirirgica en la que se
observa un adenoma tubular pilérico (flecha). La biopsia
demostré carcinoma in situ.
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3, evita una hepaticoyeyunostomia en una via biliar no
dilatada y una anastomosis pancreatoyeyunal en un pancreas
blando con conducto de Wirsung fino, se asocia a una menor
hemorragia intraoperatoria y permite un mejor seguimiento
endoscépico del intestino proximal restante®.

Para estadificar y tomar decisiones terapéuticas en la
poliposis duodenal, se utiliza la clasificacién de Spigelman®®.
Esta escala endoscépica-histoldgica, consiste en un sistema de
puntuacién de 4 items (nimero, tamario, histologia y displasia
de los pdlipos), clasificando la afectacién duodenal en 5
estadios’. En la actualidad, se acepta que los grados de
Spigelman IV y III con displasia de alto grado, son subsidiarios
de reseccién duodenal. Los grados I, Il y Il sin displasia de alto
grado, se tratan mediante endoscopia®. La afectacién duode-
nal de nuestro paciente correspondia a un grado II de
Spigelman. Segun esta clasificacién, podria tratarse endosco-
picamente, preservandose el duodeno. La afectacién gastrica
también podria tratarse endoscdpicamente, pero la degene-
racién maligna de un pélipo gastrico en el contexto de un
paciente con esta enfermedad preneoplasica, nos condicioné
la decisién de realizar una gastrectomia. Tras la gastrectomia
con reconstruccién del trdnsito con un asa en Y de Roux, se
excluye el mufién duodenal y la posibilidad de una posterior
vigilancia endoscépica de los pélipos duodenales, justificando
la reseccién duodenal. No hemos encontrado en la literatura
revisada un caso similar.

En conclusién, la GDTPP es una técnica compleja que
podria considerarse como una alternativa a la duodenopan-
createctomia en los casos de poliposis gastrica con degene-
racién maligna y poliposis duodenal concomitante en el SG,
permitiendo el control endoscépico de la porcién proximal del
intestino delgado restante.
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Carcinoma escamoso de ano en enfermedad de Crohn () o
perianal severa de larga evolucion

Anal squamous cell carcinoma in chronic severe perianal Crohn’s

disease

La enfermedad de Crohn es una enfermedad inflamatoria
intestinal, crénica y recurrente. Una de sus manifestaciones
mas frecuentes es la enfermedad fistulosa perianal activa que
puede ocasionar sepsis perianal grave.

Aunque la aparicién de carcinoma escamoso sobre fistula
en el Crohn perianal es extremadamente rara, su desarrollo
podria deberse al estimulo celular asociado a la supuracién
crénica, a la inmunosupresién o al uso de anti-TNF.
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