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RESUMEN

El sindrome de Gardner es una variante fenotipica del espectro de
la poliposis adenomatosa familiar (PAF). Es un trastorno hereditario
autosémico dominante en el que se desarrollan miultiples podlipos
premalignos en el colon debido a la mutacién del gen APC. En dicho
sindrome, a los muiltiples pdlipos del colon, se asocian manifestaciones
extracolonicas (pdlipos gastrointestinales, tumores dseos o de tejidos
blandos).

Mediante el siguiente trabajo hemos querido resaltar un aspecto
importante del Sindrome de Gardner a raiz de una complicacién poco
frecuente del mismo, como es la posibilidad de desarrollar patologia biliar
derivada de los pélipos duodenales.
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INTRODUCCION

La PAF y su variante fenotipica, el sindrome de
Gardner, constituyen una infrecuente patologia
hereditaria autosémica dominante. Se caracterizan
por el desarrollo de multiples polipos adenomatosos
en el colon y en el recto, cuyo principal importancia
radica en el elevado riesgo de transformacion maligna.
El desarrollo de dichos pdlipos suele iniciarse en la
segunday tercera décadas de la vida para transformarse
en malignos en la tercera o cuarta. Las manifestaciones
fenotipicas de la PAF pueden ser muy variadas.
Asi, ademds de los polipos colorrectales, pueden
observarse manifestaciones extracolénicas como:
polipos gastrointestinales, tumores desmoides, quistes
dermoides y epidermoides, hipertrofia congénita del
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epitelio pigmentario de la retina, anomalias dentarias
y alteraciones 6seas en los maxilares y en el esqueleto.

Presentamos el caso de una paciente con sindrome
de Gardner que ingresd por colangitis aguda como
manifestacion clinica de la obstrucciéon de la via biliar
secundaria a un pdlipo adenomatoso en la papila
duodenal.

CASO CLiNICO

Mujer de 43 afios diagnosticada de Sindrome de
Gardner, con colectomia total y sin seguimientos
digestivos, que ingres6 por dolor en epigastrio e
hipocondrio derecho, fiebre de 38°C y coluria de una
semana de evolucién. No asociaba vémitos ni otra
clinica acompafante.

En la exploracion fisica destacaba ictericia cutdneo-
mucosa, dolor a la palpaciéon abdominal en epigastrio
e hipocondrio derecho, peristaltismo conservado y no
presentaba signos de irritacion peritoneal.

En la analitica de ingreso se evidencié amilasa 118
U/L, GOT 155U/L, GPT 192U/L, Br total 4.2 mg/dL. PCR
26, leucocitosis con desviacién izquierda y coagulacion
normal. En la ecografia abdominal a su llegada a
urgencias se observd la via biliar intra y extrahepatica
dilatadas por lo que se realiz6 CPRM, confirmando la
dilatacion y visualizando una imagen en colédoco distal
que podria corresponder con coledocolitiasis sin poder
descartar otras causas; pancreas normal y vesicula
alitidsica de paredes normales (Figura 1).

La enferma fue diagnosticada de colangitis y se inici6
antibioterapia intravenosa con Piperacilina-Tazobactam

Realizamos CPRE, observando en duodeno multiples
lesiones mucosas de aspecto velloso menores de 1 cm.
En la tedrica localizacion de la papila estaba presente
una lesién plana de aspecto velloso de unos 3 cm de
didmetro que impedia localizar el orificio papilar por lo
que la exploracion resulto fallida. Se tomaron biopsias
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Figura 1: Colangiografia por RMN en la que se observa dilatacion de
la via biliar intra y extrahepatica.

de la lesion y el resultado anatomopatologico fue
compatible con adenoma velloso.

Una gastroscopia posterior confirmd los hallazgos
observados durante la visiéon endoscépica de la CPRE,
observando ademds numerosos pdlipos <1 cm en
segunda porcién duodenal.

A los 7 dias de tratamiento antibidtico intravenoso,
con buena evoluciéon de la colangitis, se realizd
intervencién quirtrgica consistente en colecistectomia
y secciéon de via biliar, resecciéon parcial gastrica,
duodenopancreatectomia cefalica y reseccion de dos
primeras asas yeyunales. El andlisis antomopatoldgico
de los polipos localizados en duodeno concluyé que se
trataba de polipos adenomatosos.

No se realizaron otros estudios del intestino delgado
en ese momento.

DISCUSION

La colangitis ha sido una patologia con gran
morbilidad a lo largo de la historia. Entre las etiologias
mas frecuentes se encuentra la colecodolitiasis seguida
de las neoplasias periampulares. Otras causas conocidas
son las estenosis benignas de la via biliar, colangitis
posteriores a CPRE, Sindrome de Mirizzi o diverticulos
duodenales®.

Sin embargo, en nuestro caso nos encontramos ante
una presentacion atipica de colangitis aguda en la
que una paciente con Sindrome de Gardner presento6
obstruccién de la via biliar secundaria a un polipo
adenomatoso situado sobre la papila de Vater.

El sindrome de Gardner es una variante de la poliposis
adenomatosa familiar (PAF) en el que, a los polipos
del colon, se asocian manifestaciones extracolOonicas
entre las que destacan los pdlipos gastroduodenales
y de intestino delgado, y una predisposicion especial
para el cancer periampular y de tiroides®. Los pdlipos
duodenales adenomatosos pueden estar presentes en el
24-60% de los sujetos estudiados y suelen asentar en la
segunda porcidn, cercanos a la papila®.

La importancia de la vigilancia de dichos polipos
radica en la alta tasa de transformacion maligna y la
probabilidad de causar complicaciones secundarias
a obstruccion de la via biliar como colangitis o
pancreatitis*?. La clasificaciéon de Spiegelman para la
adenomatosis duodenal puede ayudar a determinar los
intervalos de seguimiento adecuados®.

Se recomienda cirugia en adenomas multiples
(>20), o de tamafio >1 cm o con displasia grave; y la
técnica mas empleada es la duodenopancreatectomia
cefdlica. Los polipos pequefios benignos se pueden
retirar mediante técnicas endoscdpicas aunque la
recurrencia de los mismos es alta y suele ser maligna.
Se han descrito algunos estudios sobre de reseccion
endoscdpica en pacientes seleccionados con polipos
unicos sobre la papila de Vater, concluyendo que puede
ser una alternativa a la cirugia si se realiza por personal
experimentado®.

En el caso presentado se opté por el tratamiento
quirtargico debido al tamafio del pdlipo situado sobre la
papila y el gran numero de polipos duodenales.

CONCLUSION

Los polipos duodenales en pacientes son Sindrome
de Gardner pueden conllevar complicaciones como son
las obstrucciones del conducto biliar y pancreatico por
localizacion papilar de los mismos o la posibilidad de
malignizacién.

Esto hace que tengan importante relevancia clinica,
habiéndose recomendado un estudio implicando
un diagnostico precoz y un estrecho seguimiento.
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