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RESUMO: A Polipose Adenomatosa Familiar (PAF) é uma sindrome hereditaria Palavras-
autossdémica dominante que se manifesta pela presenca de pdlipos no célon e no reto, chave:
mas também no trato digestivo superior, intestino delgado, tiredide, adrenais, pancreas Colectomia.
e hipdfise O presente estudo teve como objetivo relatar um caso de PAF que foi exposto Neoplasias
a uma Colectomia Total. A paciente foi admitida na Santa Casa de Misericérdia de do colo.
Andpolis no dia 12 de Fevereiro de 2022, encaminhada para a realizacdo de uma Polipose
Colectomia Total devido a PAF previamente diagnosticada. Na admissao, contava com adenomatosa
mais de 100 lesdes poliposas de aspecto adenomatosos e multiplas lesdes neopldsicas do cdlon.
expansivas esparsas pelo cdélon, na transicao retossigmoide, no sigmoide e cdlon
descendente - evidenciadas, respetivamente, por bidpsia e tomografia
computadorizada de abdome total, com diagndstico de Adenocarcinoma bem
diferenciado com erosdo superficial em Adenoma Tubulo-Viloso com Neoplasia
Intraeptelial de alto grau, por exame anatomopatolégico. A Colectomia total foi

realizada sem intercorréncias e os achados corroboravam o diagndstico inicial. Evoluiu

bem no pds-operatdrio, estavel, com abdome flacido, com dor e sem sinal de irritagdo,

além de vémitos e ruidos hidroaéreos diminuidos. Foi recomendado dieta zero nos

primeiros dias e apresentava evacuagdo ausente, com secrecao serossanguinolenta,

porém émese frequente e diurese presente. Apds recuperagdo, a paciente recebeu alta

e orientacdes de cuidados com o dreno, troca dos curativos e a necessidade de retorno

a unidade oncoldgica para acompanhamento, assim como instrucdao sobre a
necessidade de acompanhamento genético de seus descendentes e outros familiares.

m
>
<
@
>
@
@)
3
@
>
—+
(@]
o
m

=4
o
)
=}
=
o

=l
o))
o
QD
7
O
o
D
>

O
QD
7
(@)
=
o
=,
o
5]
7
P
an
o
—

7

SIBAISSIWISURI

24
RESU - Revista Educacao em Satide: V10, suplemento 1, 2022



INTRODUCAO

A Polipose Adenomatosa Familiar (PAF) é uma doenca hereditdria de cardter autossomico
dominante que possui um defeito genético localizado no gene APC (adenomatous polyposis coli) situado
no braco longo do cromossomo 5q2 (FERNANDES et al, 2007). Desse modo, filhos de individuo afetado
tém risco de 50% de herdar o gene defeituoso em questao, o que deve ser apontado com precisao apds a
identificagdo do paciente "indice", facilitando a identificagdo mais acurada dos familiares eventualmente
acometidos, permitindo focar o rastreamento e o tratamento profildtico somente naqueles com risco.

Além do cdlon e do reto, pdlipos podem ser encontrados também no trato digestivo
superior, intestino delgado, tiredide, adrenais, pancreas e hipdfise; outras manifestacdes benignas
incluem cistos sebaceos, lipomas, osteomas, dedos hipocraticos, anormalidades dentarias, lesbes da
retina e tumores desmdides. Entre manifestacdes malignas, foram reportados tumores na regido
periampular, de ductos biliares, gastricos, no ileo, tiredide, supra-renal e sistema nervoso central
(CAMPOS et al, 2003).

Diante de tudo isso, mostra-se de fundamental importancia a deteccdo precoce de individuos
com esta afeccdo, seu adequado tratamento pela colectomia profildtica e o rastreamento de familiares
para identificar eventuais portadores do defeito genético. A maioria dos pacientes com PAF deverdo ser
submetidos a colectomia total com anastomose ileo-retal, protocolectomia retal com ileostomia terminal
definitiva e protocolectomia reconstrutiva com confeccdo de bolsa ileal.

Mesmo que, segundo registros nacionais da doenca, ocorra um caso de PAF para cada 6 a 22
mil nascimentos, tendo prevaléncia de 1 em 30 mil (SILVA et al, 2007), constata-se que suas manifestacdes
podem trazer graves consequéncias e gerar importantes complicagbes ao paciente, afetando o tempo e
a qualidade de vida do individuo. Por esses motivos, torna-se necessario conhecer e investigar essa
condi¢do nao sé por ocasiao do diagndstico, como também no seguimento pds-operatdrio dos
pacientes.

Desse modo, este relato de caso objetiva apresentar um caso de uma paciente portadora de
Polipose Adenomatosa Familiar que foi exposta a uma Colectomia Total, observada em Anapolis, Goids
(GO). Todas informacdes necessdrias foram obtidas por meio de entrevista com a paciente, assim como
consulta no prontuadrio, exames de imagem e conversas com o médico responsavel. O ato do relato visa
contribuir com a comunidade cientifica e com a propedéutica de casos semelhantes, de modo que o

presente caso possa direcionar a intervencdo a futuros pacientes.

DESCRICAO DO CASO
Paciente foi admitida na Santa Casa de Misericdrdia de Anapolis no dia 12 de Fevereiro de
2022, encaminhada via SISREG - SUS para realizagao de uma Colectomia Total devido a Polipose

Adenomatosa Familiar previamente diagnosticada. Na admissao, portava:
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- Bidpsias realizadas que evidencia da presenca de mais de 100 lesdes poliposas de aspecto adenomato-
sos (hipdtese diagndstica de Polipose Familiar Adenomatosa) e presenca de Gastrite crénica moderada

associada aos pdlipos hiperplasicos e ao Helicobacter pylori.

- Tomografia computadorizada de abdome total realizada no dia 17/12/2021 que evidenciava Neoplasia de
Cdlon (multiplas lesdes expansivas esparsas pelo cdlon, na transi¢do retossigmoide, no sigmoide e célon
descendente), chegando a 12,5cm; duas formacgdes polipoides na transicdo entre o retossigmoide
medindo 1,2cm e 0,5¢m, outra no terco médio do célon descendente medindo 2,2cm e outra no tergo
proximal do cdlon descendente préxima a flexura esplénica medindo 3,7cm; além de trés linfonodos

mesentéricos suspeitos de acometimento neoplasico secundario e um cisto simples no rim esquerdo.

- Tomografia computadorizada de abdome total realizada no dia 30/12/2021 que diferenciava da primeira
no tamanho de duas das lesbes e projecOes polipoides, tendo essas aparentemente aumentado de
tamanho. A lesdo presente no célon sigmoide medindo 3,6cm e a lesdo a altura da flexura esplénica

medindo cerca de 4,7cm. (Outras formac¢des ndo foram evidenciadas).

- Tomografia computadorizada de tdrax, realizada no dia 30/12/2021, que se apresentava dentro dos

limites da normalidade e sem evidéncias de linfonodomegalias mediastinais ou hiliares.

- Exame Anatomopatoldgico, realizado no dia 10/01/2022, com diagndstico de Adenocarcinoma bem
diferenciado com erosdo superficial em Adenoma Tubulo-Viloso com Neoplasia Intraeptelial de alto grau.

Na admissdo, paciente nega comorbidades prévias, nega uso de farmdcia, tabagismo e uso
de bebidas alcdlicas. Queixa-se apenas de nauseas e, ao exame fisico, apresenta-se emagrecida (31kg),
com perda de peso maior que 5% no Ultimo més e indice de Massa Corporal (IMC) de 13,8.

O procedimento entao, é realizado no dia 12/02/2022 com dura¢do das 8hoomin as 10hsomin.
Foi feita incisdo mediana supra e infra umbilical e realizada colectomia total com ligadura de pediculos
vasculares na origem, linfadenectmia retroperitoneal e anastomose ileo-retal L-T por duplo
grampeamento, e finalizada com colocada de dreno de Penrose em flanco esquerdo com bolsa de Karaya,
rafia por planos e curativo. Ndo houve nenhuma ocorréncia inesperada e os achados corroboravam com
o diagndstico de grande tumoragao em cdlon descendente e sigmoide vegetante com pdlipose colénica
em todo célon (imagens 1e 2).

No pds operatdrio (PO) imediato, paciente apresentava-se estavel, com abdome flacido, com
dor e sem sinal de irritacdo. Apresentava vémitos e seus Ruidos Hidroaéreos estavam diminuidos.
Presenca de secrecao serossanguinolenta em bolsa de karaya. Através de realizacdo de testes
hospitalares a paciente foi avaliada com ausente risco de queda e alto risco de lesdo por pressao.

Ja na Unidade de Tratamento Intensivo (UTI), foi recomendado dieta zero nos primeiros dias
e apresentava evacuagdo ausente, com secrecdo serossanguinolenta, porém émese frequente e diurese

presente. Foi transferida para enfermaria no dia 15/02/2022, 3° dia pds operatdrio, no qual teve inicio dieta
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oral liquida com suplementagao, que teve crescente aceitacdo pela paciente. No 4° PO, ja apresentava
evacuacdo presente de aspecto seroso de 100 ml ao decorrer do dia. Nos préximos dias, foi prescrita dieta
pastosa para paciente que estava aceitando parcialmente, com vOmitos ainda presente, mas com
frequéncia menor e presenca de evacuacdes liquidas.

Paciente recebeu alta no dia 19/02/2022 as 16hoomin, recebendo as devidas recomendacgdes
de cuidados com o dreno e orientagdo, assim como a troca dos curativos e a necessidade de retorno a

unidade oncoldgica para acompanhamento.

Imagem 1: Intestino Grosso - Vista externa Imagem 2: Intestino Grosso - Vista interna

Fonte: acervo pessoal do profissional Fonte: acervo pessoal do profissional

DISCUSSAO

Mutagdes na linhagem germinativa da guardia da neoplasia do célon (APC) relacionados ao
truncamento, de acordo com Raab et al. (2018), acelerou a saida mitética e aumentou a sobrevida de
células com anormalidades cromossOmicas. Além disso, observou- se que a inibicao de PLK1 - proteina
que regula a transmissao cromossémica durante a mitose - promove o desenvolvimento de pdlipos
adenomatosos, principal condicdo apresentada no quadro clinico da paciente estudada.

O diagndstico precoce é um dos aspectos mais importantes para a diminuicao da mortalidade
associada a PAF e a avaliacdo endoscdpica é o método de eleicao para o estudo da suspeita desta
neoplasia, sendo a colonoscopia 0 exame de primeira linha. Apds o estabelecimento do diagndstico, é
importante avaliar a extensao da doenca. Além disso, também é importante realizar testes genéticos para
identificar a mutacdo do gene APC, permitindo que a mutacdo especifica seja testada nos membros da
familia, uma vez que os parentes de primeiro grau tém um risco de cerca de 50% para desenvolver a
doenca (PINTO, 2011). No caso da paciente do relato, foi descoberta a presenca de neoplasia de cdlon
com muiltiplas lesbes expansivas, através de exames de bidpsia e tomografias que demonstraram lesdo

intraepitelial de alto grau, sendo necessaria a intervencao cirdrgica com urgéncia.
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A PAF deve ser considerada em individuos com 100 ou mais pélipos adenomatosos colo-retais
e que tenham histdrico familiar de transmissdo autossémica dominante (Sieber et al., 2003). A maioria
dos doentes com PAF devem ser submetidos a cirurgia devido a alta probabilidade de um adenoma-
carcinoma, tendo a cirurgia um impacto positivo na sobrevivéncia destes pacientes. As op¢des cirurgicas
existentes sdo colectomia total com anastomose ileo-retal (IRA), proctocolectomia total com ileostomia
terminal definitiva e proctocolectomia reconstrutiva com confeccdo de bolsa ileal (GOUVEIA, 2017). No
caso em questdo, foi realizado uma colectomia total com anastomose ileo-retal na paciente que estava
com mais de 100 lesGes poliposas de aspecto adenomatosos (hipdtese diagndstica de Polipose Familiar
Adenomatosa) e presenca de gastrite cronica moderada associada aos pdlipos hiperplasicos e ao
helicobacter pylori.

O pds-operatdrio de cirurgias abdominais € marcado por nduseas e vomitos que podem
acontecer como resposta fisipatoldgica ao trauma cilrgico. Por consequéncia, tradicionalmente, a
introducdo da dieta é realizada de forma lenta e gradual, até que esse fendmeno se resolva (BISGAARD;
KEHLET, 2002). Além disso, foi observado que é comum a procedimentos cirtrgicos abdominais a
presenca de uma disfuncdo transitdrial do peristaltismo intestinal, causa frequente de atraso no retorno
a motilidade intestinal normal (HOLTE; KEHLET, 2000). Essa disfun¢do geralmente tem duragdo de 48 até
72 horas em cirurgias de c6lon (CONDON et al., 1995; WALDHAUSEN et al., 1990) e estd associado a grande
desconforto; atrasando o retorno a dieta habitual, interferindo na mobilizagdo e por fim prolongando a
permanencia hospitalar (HOLTE; KEHLET, 2000). No caso estudado, no periodo pds-operatdrio (PO), a
paciente apresentou vomitos frequentes, com reducdo a partir do quarto dia. Em relacdo a dieta aplicada
no PO imediato; foi posta em jejum, no terceiro dia comegou com uma dieta liquida suplementada e
apenas no quarto dia comegou com dietas pastosas. Quanto a evacuag¢ao, no quarto dia PO € relatado a
primeira: de aspecto seroso e nos proximos dias tem-se a presenca de evacuagdes liquidas.

Quanto ao pds operdtdrio tardio, € importante enfatizar que o acompanhamento é de
extrema importancia apds a conclusdo do procedimento cirdrgico. Assim, inicialmente, deve ser feito em
intervalos curtos para avaliar a adaptacdo psicoldgica e fisica a cirurgia e identificar a possivel formagao
de um tumor desmdide em seu estagio inicial. Esse acompanhamento inicial deve incluir um exame fisico
completo, ultrassonografia abdominal (US), tomografia computadorizada ou ressonancia magnética (TC
ou MRI) para auxiliar na detec¢do de altera¢des existentes ou futuras suspeitas do tumor desmoide.
Pacientes apds IRA grampeado e costurado a mdo estdo em risco para adenomas e carcinomas retais
(HALF; BERCOVICH, 2009). Porém, a progressao da carga de adenoma retal apds TC-IRA parece ser lenta
e dependente da duragdao do seguimento e, na era moderna de vigilancia endoscdpica rigorosa e
procedimentos terapéuticos, como polipectomia por alca fria, a taxa de proctectomia secunddria e o risco

de cancer retal apds TC-IRA sdo muito baixos (CHURCH; VAZIO, 1996). Diante disso, a paciente do caso
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relatado, mesmo com um baixo risco da volta do cancer, deve ter o acompanhamento médico feito de

forma periddica e correta prevenindo qualquer possibilidade de retorno da doenca.

CONCLUSAO

O caso relatado apontou para uma Polipose Adenomatosa Familiar e uma consequente
submissdo da paciente em questao a uma Colectomia Total. Essa condicdo foi diagnosticada por meio de
bidpsias e tomografias, as quais evidenciaram a presenca de mais de 100 pdlipos.

Como visto, essa sindrome é caracterizada como uma condi¢do hereditaria autossémica
dominante que se manifesta pela presenca de pdlipos adenomatosos em todo trato gastrointestinal, tem
sua definicdo etioldgica pautada em muta¢des da linhagem germinativa do gene determinante da
neoplasia do cdlon, além da inibi¢cao da proteina que regula a transmissao cromoss6mica na mitose. Sob
essa perspectiva, faz-se de extrema importancia o diagndstico precoce dessa condicdo e o
acompanhamento genético de descendentes e familiares; sendo necessdria, na maioria das vezes, a
intervencdo cirdrgica. Em relagdo a paciente do relato, foi descoberta a presenca de neoplasia de célon
com multiplas lesdes ja expansivas através de exames que demonstraram lesdo intraepitelial de alto grau,
0 que a enquadrou nessa condicdo e justificou a intervencao recebida.

Nesse contexto, devido aorigem hereditdria comprovadae indispensabilidade do
diagndstico precoce visando a diminuicao da mortalidade associada a PAF, o conhecimento cientifico
acerca desse assunto ainda se mostra deficiente. Dessa forma, evidencia-se a necessidade desta
contribuicdo no que tange ao tema citado, principalmente no que diz respeito a elaboracdao de mais
relatos e estudos cientificos que busquem cooperar com a coleta e exposicao de informagdes novas ou

pré-existentes a respeito de tal evento.
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