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SINDROME DE GARDNER

— DESCRICAO DE UM CASO RARO

RESUMO

Apobs revisdo bibliogrdfica, € descrito um caso
de paciente adulto jovern, masculino, portador da
sindrome de Gardner, manifestada originalmente
por pélipos adenomatosos multiplos dos célons e
reto associada com osteoma de osso frontal. O
paciente foi submetido a uma colectomia total com
ileorretoanastomose mais eletro-ressecgdo dos poli-
pos retais. As duas jrmas do paciente foram
estudadas através de enema opaco e retossigmoi-
doscopia com biépsia. Qs exames mostraram
tratar-se de polipose adenomatosa multipla. As
pacientes recusaram outras investigacbes prope-
déuticas e tratamento cirdrgico.

UNITERMOS: sindrome de Gardner; polipose adenomatose maltipla

A polipose adenomatosa dos célons foi primei-
ramente descrita por Chargelaigne em 18593,
Cripps em 1882°% reconhecia a natureza familial
da doenca, cabendo a Handford'® observar pri-
meiramente o potencial maligno do processo em
1890. Devic e Bussey® descreveram a associagdo
entre polipose dos colons e tumores subcutaneos
em 1912,

A sindrome de Gardner € determinada por um
gen autossdmico dominante, sendo primeiramente
descrita no inicio de 1950 por Gardner e Ste-
phens'!, Gardner em 1951'%, Gardner e Plenk
em 1962! 3, Gardner e Richards em 1953!* e Gard-
ner em 195515

Clinicamente foi inicialmente descrita como

José Hermes G. Costal
Ireno Flores de Azevedo?
Hélio Moreira3

Rossini Cipriano Gama*

sendo constituida de polipose multipla colorretal
associada com varios tumores de tecidos mo-
les e duros incluindo os cistos epidermoides,
fibromas e osteomas!!, sendo todos de origem
mesenquimal,

ManifestacBes adicionais tém sido associadas,
incluindo tumores desmoides (Smith, 195833), fi-
bromatose mesentérica (Simpson e cols., 196432},
anormalidades dentérias (Fader e cols., 1962°),
polipose géstrica (Hoffman e Goligher, 19711°),
polipos duodenais (Yao e cols., 19773%), hiper-
plasia linféide do fleo terminal (Thomford e Green-
berger, 19783¢) e adenomas ileais (Hamilton e
cols., 1979!7), Também tem sido estabelecido
gue o risco de carcinoma periampular em pacien-
tes com sindrome de Gardner é alto, segundo
MacDonald e cols., 196727 e Jones e Nance em
1977*1. Naylor e Gardner, 19813° descreveram
um caso de adenoma de adrenal em paciente
portador desta sindrome. Camiel ecols., 1968% e
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Lee e cols. em 198125 publicaram casos de
associacdo de carcinoma da tiredide com a sin-
drome de Gardner. Estes autores sugerem ainda
uma associacdo genérica de ambas as doencas.
Kaplan e cols.,, em 198223, descreveram trés
casos da sfndrome de Gardner associada a neuro-
fibromatose de Von Recklinghausen em pacientes
com linfomas linfoblasticos, colocando como
responsdveis por esta associacdo os fatores genéti-
cos e ambientais.

Descrigdo do caso

Paciente de 26 anos, masculino, branco, soltei-
ro, lavrador, natural do interior de Goiés, 3° filho
de uma prole de dez, internado na Clinica de
Colo-Proctologia do Hospital Geral de Goiania —
INAMPS, em setembro de 1984,

Queixava-se nesta ocasido de diarréia muco-san-
guinolenta (£ 20 a 25 evacuacBes por dia), de
cinco anos de evolucdo, acompanhada de célicas
abdominais, tenesmo retal e enterorragia.

No exame fisico geral observamos mucosas
bastante descoradas, desidratado, olhos encova-
dos, profunda anemia, hipodesenvolvimento e
apresentando na regido frontal esquerda uma tu-
moracdo de = 2cm de didmetro, consisténcia
dssea, fixa e indolor. (Fig. 1). A palpacdo profun-

da do abdOmen referia dor de média intensidade
na topografia dos célons e sem visceromegalias.

O exame proctolégico foi normal a inspecdo.
Ao toque retal observaram-se varios polipos. A
anuscopia e a retossigmoidoscopia mostravam
vérias lesBes, algumas seésseis, outras pediculadas,
tendo sido retirados cinco polipos para exame. A
colonoscopia até 120 cm mostrou também inime-
ros polipos sésseis e pediculados.

A histomorfologia mostrou tratar-se de pdlipos
adenomatosos sem sinais de degenera¢do maligna.

O enema opaco mostrou inumeras lesdes poli-
pbides disseminadas por todo o intestino grosso e
reto, conforme Figs. 2 e 3. .

Figs. 2e 3 - Enema opaco mostrando a presenca das lesGes polipéides disseminadas por todos os célons.
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Estudamos o trato digestivo alto através do
exame radiolégico e endoscopico, ndo tendo sido
encontrada nenhuma anormalidade. O estudo radio-
l6gico do crénio confirmou o diagnostico de
osteoma do osso frontal, e o restante do es-
queleto (ossos longos) ndo revelou nenhuma anor-
malidade.

Foi recuperado o estado geral do paciente
através de transfusBes sanguineas, plasma, albumi-
na, como também corrigido o desequilfbrio hidre-
letrolitico, sendo entdo levado a cirurgia.

Foi submetido no dia 2 de outubro de 1984, a
colectomia total com ileorretoanastomose em
dois planos, em um sé tempo cirdrgico. Neste
mesmo ato foi feita eletro-ressecgdo dos pdlipos
retais. Apds o término da cirurgia realizamos
abertura da pega cirtrgica ndo tendo sido observa-
da nenhuma lesdo polipdide com suspeita de de-
generacao.

Todo o material foi
histomorfolégico, sendo confirmado o diagndstico
de polipose adenomatosa {Fig. 4).

O paciente apresentou uma evolugdo pds-opera-
téria normal, tendo alta hospitalar no décimo
quinto dia.

Em uma das revisdes, trés meses apds o ato
cirtrgico, foi constatado ao exame endoscépico
dois pdlipos pequenos no reto médio, os quais
foram eletrofulgurados. O enema opaco de con-
trole, 10 meses apbds a cirurgia (Fig. 5), mostrou

Fig. 5 — Raio-X do pés-operatério mostrando ileorretoanastomose.

submetido ao exame.

uma boa permeabilidade da anastomose e ausén-
cia de trajetos fistulosos. Seu estado geral era bom

. eapresentava de cinco a seis evacuacOes didrias.

Em abril de 1986, 18 meses apds a cirurgia,
retornou para nova revisdo ambulatorial, tendo
sido submetido novamente ao exame endoscépico,
no qual ndo se observou nenhuma lesdo polipdide
remanescente. O seu estado nutricional era bom
apesar de persistir o quadro diarréico. Continua
em uso de antidiarréico e sob orientagdo nutricio-
nal.

Fig. 4 — Microscopia ~ aumento da populagio glandular por
campo microscopico, apresentando irregularidade no tamanho e
forma das glindulas.

Fig. 6 — Enema opaco de uma das irmds do paciente, demons-
trando iniimeras lesGes polipdides.
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Estudo familiar

Sé foi possivel estudar duas irmds do paciente
através de enema opaco {em uma) e retossigmoi-
doscopia com bidpsia (em duas) (Fig. 6).

As lesGes encontradas nas irmds do paciente
eram superponiveis ao caso descrito.

As mesmas recusaram qualquer outra investiga-
¢do propedéutica, bem como o tratamento pro-
posto, mesmo sendo informadas dos riscos de
- uma degeneracdo maligna.

DISCUSSAO

As anormalidades encontradas em pacientes
portadores da sindrome de Gardner sdo determi-
nadas por um Unico gen autossdmico dominante,
ndo ligado ao sexo, com caracteristicas pleomorfi-
cas e de completa penetrancia. Smith33 considera
de penetrdncia varidvel e Dukes’ admite um
baixo grau de penetréncia.

As expectativas dos filhos de um casal quando
um dos cbnjuges é portador desta sindrome, é de
50%8, 12,16, 22.

Calcula-se que a sua incidéncia na populagdo é
de 1:14000 recém-nascidos.

A localizacdo predominante das lesbes polipoi-
des ¢é ao nivel do reto e sigmbide, podendo se
estender ao restante dos célons e também acome-
ter o intestino delgado e estdmago em 12%,
segundo Mckusick?®. N3o havendo nenhum caso
descrito de comprometimento somente do delga-
do.

A época do aparecimento dos pdlipos ndo estd
bem esclarecida, parece que 0s mesmos surgem a
partir da 12 década e aumentam na segunda. As
manifestagdes cifnicas das lesBes polipdides apare-
cem por volta da 22 década, sendo rara antes da
18 e depois da 42 dando sintomas como diar-
réias, enterorragias e mucorréias’ 8.

Os riscos de uma degenera¢do maligna comegam
a partir da 32 década sendo a maior incidéncia
por volta dos 35 anos®’ 2. A maior incidéncia
de &bitos ocorre por volta da 4% década de vida,
segundo Dukes e Shons. A maligniza¢do é total
(100%).

ManifestacOes extiracolOnicas: os tumores de
tecidos moles freqlentemente aparecem antes dos
20 anos de idade®. Quando sdo notados apds esta
idade estdo associados com a polipose intestinal,
sendo na 43 década que o paciente apresenta a
trfade completa descrita por Gardner®.

O tempo médio entre o aparecimento dos

tumores de partes moles e o diagndstico de

polipose é de 17 anos3S. Estes sé sio diagnostica-
dos quando ddo manifestagBes intestinais.

Os tumores de partes moles aparecem com
maior freqléncia externamente e em qualquer
parte do corpo, sendo eles: tumores desmoides,
cistos epidermdbides, osteomas, fibromas e lipo-
mass' 14,22,33, 35‘

Os tumores, desméides ocorrem principalmente
em cicatrizes cirurgicas de pacientes operados de
polipose. Num estudo de Mayo Clinic de 201
casos de pacientes portadores de polipose adeno-
matosa, foi encontrado 4% destes tumores33.

Cistos epidermobides sdo mais encontrados no
couro cabeludo e no dorso, costumam ser nume-
rosos, podendo ser confundidos com a neurofi-
bromatose de Von Recklinghausen8s 14122,

Os osteomas s80 mais encontrados na mandibu-
la, ossos do crénio e ossos longos (p. ex.: fémur),
ndo havendo nenhum caso descrito de degenera-
¢80 maligna Gssea®r 14r 22, 33

A fibromatose difusa do mesentério pode aco-
meter pacientes operados de polipose, manifestan-
do-se como uma massa abdominal de grandes
propor¢des, de crescimento silencioso, simulando
até mesmo uma neoplasial® 31r 32 Ppode,
dependendo do seu tamanho, causar obstrucdo
intestinal em até 20%, segundo Lockhart —
Mummery?©. S&o lesSes benignas, mas de com-
portamento maligno, sendo tratadas por ressec¢Bes
amplas.

Segundo Duncan e cols.®, os individuos com
multiplos tumores de partes moles e duras sem
historia familial de lesdes polipéides, deveriam ser
submetidos a exames radiograficos do créanio,
ossos longos, trato intestinal alto e baixo, assim
como exames endoscopicos, preferentemente antes
dos 30 anos de idade, pois consideram como
sendo o tempo de combinagdo do aparecimento
dos tumores moles com a polipose intestinal,
prevenindo assim o aparecimento de uma neopla-
sia.

CONCLUSOES

A conduta preconizada pela maioria dos auto-
res, frente a um caso da sindrome de Gardner, é
a colectomia total com ileorretoanastomose mais
eletro-ressec¢gdo dos podlipos retais se ndo houver
degeneracdo neoplasica.

O acompanhamento criterioso do paciente de-
verd ser feito pelo menos de seis em seis meses,
por causa dos riscos de degeneragdo maligna dos
pélipos retais.

Hubbard?® e Wilson®? descreveram casos de
regressdo espontdnea dos pdlipos retais remanes-
centes. Segundo Mc Lachlin®®, o contetdo iileal
impedirira temporariamente a formagdo de novos
polipos no reto remanescente. Como o fator
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genético continua atuando na génese dos pdlipos,
0 aparecimento de novas lesdes poderd ocorrer.
Em casos de ocorrerem lesGes polipdides com
degeneracdo maligna no reto apds a colectomia
total, a conduta a ser tomada é a amputacdo do
reto com ileostomia definitival '+ 16, 26, 31
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SUMMARY

Following a bibliographic review, it is reported
the case of a young man with Gardner Syndrome,
manifested originally by multiple adenomatous
polyps in the colon and rectum, associated with
osteoma in the frontal bone. The patient under-
gone a complete colectomy with ileorectal anasto-
mosis and electro-resection of the rectal polyps.
The two sisters of the patient were studied by
barium enema and rectal sigmoidoscopy with
biopsy. The examination revealed multiple adeno-
matous polyps. The girls refused other propedeu-
tic investigations and surgical treatment.

UNITERMS: Gardner’s syndrome; multiple adenomatous polyposis
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