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TEMA DE REVISION

REVISION  BIBLIOGRAFICA  DE  POLIPOS
GASTROINTESTINALES EN PEDIATRIA.

Bibliographic review of gastrointestinal polyps in pediatrics.
V. Flores!, D. Flores!, Gonzales B. José °, Rivera M. Juan®.

RESUMEN

En esta revision bibliogréfica se redacta de forma sencilla los puntos mas importantes de la informacién
mas reciente acerca de los polipos gastrointestinales. Los polipos gastrointestinales encontrados durante
la infancia son una de las causas mas comunes de sangrado del sistema digestivo en este grupo de
edad. La mayoria de estos son benignos y localizados en el colon. Los pélipos en eséfago y estomago
son un hallazgo raro. Cuando hay presentes multiples pdlipos hay que descartar que sea una enfermedad
hereditaria o pdlipos adenomatosos. Hay sindromes importantes asociados con lo pdlipos que el médico
debe tomar en cuenta, como el sindrome de poliposis juvenil o el sindrome de Peutz-Jeghers, los cuales

seran revisados en el presente trabajo.
METODOS

Se realiz6 una busqueda bibliografica en buscadores como PudMed utilizando términos como “pediatricos”,

» »

‘ninez”, “polipos intestinales”, “pdlipos gastrointestinales” en inglés y en espafiol. Los articulos fueron
seleccionados a criterio de cada investigador, llegando a tomar en cuenta articulos de la bibliografia de

algunos trabajos.

Palabras clave: Pdélipos gastrointestinales, polipos, nifiez, pediatricos, polipos colorrectales.

ABSTRACT

In this bibliographic review, the most important
points of the most recent information about
gastrointestinal  polyps are written  simply.
Gastrointestinal polyps found during childhood
are one of the most common causes of bleeding
of the digestive system in this age group. Most of
these are benign and localized in the colon. Polyps
in the esophagus and stomach are a rare finding.
When multiple polyps are present, it must be ruled
out that it is an inherited disease or adenomatous
polyps. There are important syndromes associated
with polyps that the physician should take into
account, such as juvenile polyposis syndrome or
Peutz-Jeghers syndrome, which will be reviewed
in this paper.

METHODS

A search was made in search engines such
as PudMed using terms such as 'pediatrics”,
"childhood", ‘"intestinal polyps", "gastrointestinal
polyps" in English and Spanish. The articles were
selected at the discretion of each researcher, taking
into account articles from the bibliography of some
papers.

Key words: Gastrointestinal polyps,
childhood, pediatric, colorectal polyps.

polyps,

INTRODUCCION:

Un pdlipo digestivo es una masa delimitada de
tejido que protruye hacia la luz del intestino. Se
puede caracterizar por su aspecto macroscoépico
de acuerdo con la presencia o ausencia de tallo,
su tamafio global y si es una de multiples masas
similares que aparecen en otra localizaciéon del
tubo digestivo. Sin embargo, independientemente
de estas caracteristicas, la definicion especifica se
basa en la histologia®.

Su nimero puede ser muy variable; cuando son
pocos (menos de 3) suelen ser esporadicos pero
si son numerosos (mas de 3) se habla de poliposis
intestinal.

Los pélipos del colon son los tumores mas comunes
del tracto gastrointestinal, tanto en adultos como
en nifos, y el recto constituye el lugar de mayor
localizacion. Los polipos no neoplasicos en el
colon representan aproximadamente el 90% de las
formas epiteliales y en los nifios el porcentaje es
mayor3.
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Los polipos son relativamente comunes en nifios y
se presentan en el 1% en preescolares y escolares
.Los pdlipos rectales en nifios en su mayoria son del
tipo juvenil, en menor porcentaje son hiperplasicos
y ocasionalmente son de tipo adenomatoso?.

Respecto a los factores de riesgo para el desarrollo
de adenomas, se estan acumulando datos que
indican una interrelacion entre factores genéticos
y ambientales. Aunque el 95% de los podlipos
de colon no se asocia a sindromes hereditarios
polipdsicos, existen datos que indican que los
hermanos y progenitores de pacientes con pélipos
adenomatosos tienen mayor riesgo padecer cancer
de colon, particularmente cuando el probando con
adenoma es menor de 60 afios. De hecho, se han
identificado varios genes que pueden contribuir al
denominado riesgo familiar, los mismos incluyen
una mutacion en las lineas germinales en el gen
APC, mutaciones del gen MMR y polimorfismos de
ciertos genes que participan en el metabolismo de
nutrientes y agentes ambientales. Es en este grupo
donde prima el factor genético que se encuentra el
mayor porcentaje de polipos que se expresa en la
edad pediatrica.

METODOLOGIA

Se realiz6 una busqueda bibliografica utilizando
buscadores  bibliograficos como  PubMed,
Google academics, Science Direct, Scielo. Para
la busqueda de informacién se utilizé términos
como “pediatricos”, “nifiez”, “pdlipos intestinales”,
“polipos gastrointestinales” en inglés y en espafiol.
Los articulos fueron seleccionados a criterio de
cada investigador. También se tomaron en cuenta
articulos referidos de las bibliografias de articulos

originales y de revisiones bibliograficas anteriores.
DISCUSION

Pdlipos esofagicos

Los polipos esofagicos son hallazgos raros tanto en
adultos como en pacientes pediatricos. La mayoria
se encuentra de manera incidental durante la
endoscopia. Los reportes publicados de pdlipos
esofagicos en pediatricos se limitan a reportes de
cas026.7,

En un estudio multicéntrico retrospectivo se buscé
la prevalencia de pdlipos esofagicos encontrados
por medio de endoscopia gastrointestinal (EGI)
de rutina, el cual es el primero en su tipo. De
un total de 9438 se encontré y confirmd por
biopsia la presencia de 13 pacientes con pdlipos
esofagicos (0.14%), con una media de edad de

9.2 afios8. El vémito fue la principal indicacion
de EGI (5/13), siendo la unién gastroesofagica
la principal localizacion (7/13), de predominio
inflamatorio (4/7), asi como del total de casos
(7/13). En este estudio los principales sintomas
asociados fueron vomito (38%), dolor abdominal
(23%) y hematemesis (23%), lo cual es similar a lo
encontrado en otras publicaciones® 7”11, También
se relaciona con disfagia®9, pobre crecimiento’:!"
y dolor epigastrico10:11,

Pdlipos gastricos

Se ha reportado que los pdlipos benignos gastricos
han sido encontrados en 3-5% de pacientes a los
que tuvieron endoscopia gastrointestinal’2. De
acuerdo con estas fuentes, los pélipos mas comunes
son de tipo hiperplasicos/inflamatorios (60%),
seguido por adenomas (10-15%). Aunque en otro
estudio se encontrd una prevalencia parecida entre
hiperplasicos/inflamatorios y los de glandulas fundicas
(42% y 40%). También que el 81% de pacientes
con polipos de glandula fundica padecen poliposis
adenomatosa familiar'3. En ese mismo estudio se
describe que gran parte de los pdlipos gastricos en
pacientes pediatricos cursan asintomaticos.

Pdlipos colorrectales

Los pdlipos de colon en pacientes pediatricos
se presentan tipicamente con sangrado rectal
sin dolor. En algunos casos puede haber dolor
abdominal por intususcepcién del pdélipo, por
obstruccion o por prolapso del pdlipo. En otros
casos, nho producen ningun sintoma y son
descubiertos de forma incidental durante una
endoscopia. La presencia de polipos en el colon y
el recto es una afeccion comun durante la infancia;
en la mayoria de los casos, son benignos y unicos.
Habitualmente, se trata de pdlipos juveniles, que
representan alrededor del 80% de los casos; esta
denominacion juvenil se refiere a la histologia de
las lesiones y no a la edad de presentacion de los
mismos10:16.17 En este trabajo se clasificaran en
dos grandes grupos: los pélipos inflamatorios y
hamartomatosos en el primer grupo y los podlipos
adenomatosos en el segundo.

Pdlipos inflamatorios y hamartomatosos:
Son la proliferacion de células maduras de la

mucosa. Las dos entidades mejor conocidas son
la poliposis juvenil y el pdlipo de Peutz-Jeghers16.
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Pdlipos inflamatorios

Son formaciones polipoideas que se desarrollan
en respuesta a un proceso inflamatorio crénico de
la mucosa intestinal. Son secundarios o reactivos
a la inflamacién producida por infecciones
cronicas: viricas, bacterianas y por la presencia de
parasitos. Aparecen en la fase de regeneracion y
curacién de la mucosa. Tienen tamafos variables
y suelen ser multiples. En ocasiones son grandes,
presentandose entonces como masas solitarias
que impresionan de tumorales. También se
presentan como puentes mucosos de un lado al
otro de la pared coldnica. En la histologia aparecen
islotes de mucosa que se elevan sobre las zonas
circundantes, que habitualmente estan ulceradas.
No tienen potencial neoplasico intrinseco. En los
nifos con enfermedad inflamatoria intestinal, son
muy caracteristicos y en la histologia presentan,
ademas, las caracteristicas histolégicas de la
enfermedad de base (colitis ulcerosa o enfermedad
de Crohn). Habitualmente, nos referimos a ellos
como pseudopdlipos'°.

Pdlipos adenomatosos

Los polipos adenomatosos o0 adenomas
colorrectales son neoplasias de las mucosas con
potencial maligno. En la poblacion occidental tienen
una prevalencia del 40% en series endoscopicas
y del 25% en series autdpsicas. La secuencia
adenoma-carcinoma es bien conocida y se acepta
que mas del 95% de los adenocarcinomas de
colon proceden de un adenoma. Se localizan
preferentemente en el colon, y en el intestino
delgado son escasos. Es una proliferacion no
invasiva de células epiteliales. La OMS clasifica
los adenomas en tubulares (menos de un 20% de
componente velloso), tubulovellosos y vellosos.
Aproximadamente el 87% de los adenomas son
tubulares, el 8% tubulovellosos y el 5% vellosos.
Todos los adenomas tienen algun grado de
displasia que puede ser de bajo o alto grado. El
carcinoma in situ corresponde a la displasia de
alto grado, en la cual los focos de neoplasia no
superan la muscularis mucosa vy, por lo tanto, no
tiene capacidad para diseminarse, mientras que
los polipos malignos representan un adenoma con
areas de transformacion carcinomatosa que se
extienden a la capa submucosa y tienen capacidad
de diseminacion'®.

Pdlipos hiperplasicos

Su prevalencia oscila entre el 5 y el 11% en
estudios autopsicos y del 30 al 70% en revisiones
endoscoépicas. Habitualmente son pequefios (2-5

mm), en escaso numero y distribuidos en el recto-
sigma y su aspecto es indistinguible del de los
adenomas, se consideran como no neoplasicos
y no se consideran lesiones premalignas. No
obstante, en los ultimos afios se ha avanzado en el
conocimiento de estos podlipos, y se sabe pueden
tener caracteristicas histolégicas y moleculares
distintas que han obligado a describir una nueva
clasificacion®.

Pdlipos aserrados

En la dltima década se han descrito los pdlipos
aserrados que mantienen una histologia similar a
la de los polipos hiperplasicos pero con incremento
en la concentracion de células epiteliales de
aspecto aserrado o dentado, puede identificarse
presencia de displasia, susceptibilidad a Ia
metilacion del ADN (hMLH1) y presencia de
mutaciones BRAF. Podrian ser responsables de los
adenocarcinomas esporadicos con inestabilidad
de microsatélites asociada a hipermetilacién del
promotor del gen MLH1. Se clasifican segun sus
caracteristicas histologicas e incluyen a los podlipos
mixtos que contienen componente hiperplasico y
adenomatoso, tienen potencial de malignizacion,
se identifican mutaciones somaticas en el gen
KRAS, contienen displasia y pueden tener focos
de adenocarcinoma?0.

PRINCIPALES SINDROMES DE POLIPOSIS
HEREDITARIAS

Sindrome Bannayan-Riley-Ruvalcaba (B-R-R)

El sindrome de B-R-R es un sindrome raro
causado por la mutacién del gen PTEN, localizado
en el cromosoma 10923.2. Puede presentarse
como un sindrome de herencia autosomica
dominante o también como casos esporadicos. Se
caracteriza por la asociacién de multiples lipomas,
macrocefalia, hemangiomas, polipos intestinales
hamartomatosos, retraso del crecimiento y maculas
hiperpigmentadas en los genitales masculinos.
Entre el 35-45% de los casos, presentan
polipos intestinales. No se asocian a riesgo de
degeneracion maligna. Se pueden localizar en
cualquier tramo del tracto gastrointestinal, aunque
son mas frecuentes en el colon y el recto.

Durante la infancia, su forma de presentacion
es diarrea, dolor abdominal, sangre en heces,
anemia, invaginacion u obstruccion intestinal. El
seguimiento de estos pacientes sera la deteccion
anual de sangre oculta en heces y control de
hemoglobina?!: 22,
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Sindrome de poliposis juvenil

El sindrome de poliposis juvenil, el mas comun de
los Sindromes de poliposis hamartomatosos, su
incidencia es 1 en 100,000, los cuales se presentan
principalmente en niflos en etapa preescolar y
escolar, ocurre como un trastorno hereditario
autosémico dominante en aproximadamente en
el 30% de los pacientes con este sindrome?3.
Aproximadamente un 11-24% de los pacientes con
SPJ presenta mutaciones en SMAD4 y un 18-24%
mutaciones en BMPR1A, y posiblemente un 5%
en el gen PTEN. Los pdlipos juveniles son en su
mayoria solitarios.

Histolégicamente, se encuentran 50-200 pdlipos
distribuidos a lo largo del colon, y en algunos
pacientes a nivel del estébmago y del intestino
delgado. Estos polipos estan compuesto por
glandulas dilatadas rellenas de mucosa que a
menudo estan asociados con infiltracion de células
inflamatorias. A diferencia del Sindrome de Peutz-
Jeghers, la proliferacion del masculo liso es rara vez
visto, y a diferencia de la poliposis adenomatosa
familiar, la mucosa entre los polipos es normal.

El diagndstico se establece ante la presencia de
mas de cinco polipos juveniles a nivel de colon
o recto, cualquier numero de pdlipos juveniles
en otra localizacién gastrointestinal, o cualquier
nuamero de polipos juveniles junto con una historia
familiar positiva.

Existe un riesgo aumentado de cancer colorrectal
respecto a la poblacién general, con un riesgo
estimado del 60% a lo largo de la vida; por ello, son
necesarias estrategias de vigilancia destinadas a
detectar lesiones premalignas?4.

Se recomienda realizar primero el analisis genético
en el caso indice, asi como vigilancia endoscopica
alta y baja periddica (cada 2-3 afios) a partir de los
15 afios de edad, o antes si aparecen sintomas.

Se puede realizar polipectomia endoscépica en
caso de presencia de un numero pequefio de
polipos; en caso de encontrarse displasia de alto
grado e irresecabilidad endoscopica o hallazgo
de adenocarcinoma, se recomienda colectomia o
proctocolectomia total, dependiendo del grado de
afectacion rectal.

Se debe realizar analisis mutacional a todos los
familiares de pacientes con SPJ en los que se ha
demostrado la presencia de la misma.

Sindrome de Cowden

Es un sindrome autosémico dominante que ocurre
en 1:200000 nacidos, siendo mas frecuente en la
poblacién asiatica y mujeres de raza caucasica.
También es conocido como el sindrome de los
hamartomas multiples, la cual se caracteriza por
triquelomas faciales, queratosis acra, papulas o
papilomas, hamartomas benignos y macrocefalia.
Estos hamartomas gastrointestinales familiares
ocurren por la mutacion del gen PTEN. Se
asocia a cancer de mama, tiroides, endometrio,
adenocarcinoma colorrectal, linfoma no Hodking y
melanoma, entre otros24.

El diagndstico clinico se basa en el seguimiento de
los criterios mayores del Consenso Internacional
del sindrome de Cowden?526: macrocefalia (75-
97% de los casos, 58 cm para mujeres y 60 cm para
varones), multiples hamartomas gastrointestinales
(al menos 3), excluyendo polipos hiperplasicos
(50%), cancer de mama (37%), entre otros.

Los hamartomas gastrointestinales solo ocurren
en el 50% de los pacientes con sindrome de
Cowden, por lo que se tiene que considerar la
segunda afectacion mas comun, después de la
macrocefalia?”.

Las ultimas publicaciones recomiendan para el
seguimiento de estos pacientes realizando: en
menores de 18 afios, ecografia tiroidea, examen
dermatoldgico, neuroldgico y psicolégico. En
mayores de 18 afos: ecografia anual tiroidea,
mamografia anual, biopsia endometrial,
colonoscopia y ecografia renal bianual.

Sindrome de Peutz-Jeghers

El Sindrome de Peutz-Jeghers es un sindrome
autosdmico dominante caracterizado por multiples
poliposhamartomatososeneltractogastrointestinal,
pigmentacion mucocutanea e incremento de riesgo
de tener cancer gastrointestinal. Un hamartoma es
una hiperplasia localizada de células epiteliales
intestinales maduras que se asienta sobre un
nucleo de submucosa.

Es considerado principalmente como un sindrome
hereditario ya que el 80% de las familias afectadas
alberga una mutacién en la linea germinal en el
Gen STK11 / LKB1; sin embargo, hasta el 25%
de los casos documentados son esporadicos.
Los pacientes con sindrome de Peutze-Jeghers
tienen un 93% riesgo acumulativo de por vida
para el cancer, incluidos los carcinomas del tracto
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gastrointestinal, mama, ovario y testiculos23.
Criterios de la OMS para el diagnéstico clinico de
los sindromes de Peutze-Jeghers son:

(1) deteccion de tres o mas pdlipos de
PeutzeJeghers confirmados histolégicamente.

(2) el presencia de cualquier numero de pdlipos de
PeutzeJeghers en un paciente con antecedentes
familiares del sindrome.

(3) deteccion de caracteristicas, pigmentacion
mucocutanea prominente en un paciente con
antecedentes familiares del sindrome.

(4) deteccion de cualquier numero de pdlipos de
Peutz-Jheghers en un paciente con pigmentacion
mucocutanea prominente.

El riesgo de cancer gastrointestinal oscila entre
37 y 93% con un promedio de edad de 42 afios al
hacer el diagnéstico.

Cerca del 50% de pacientes son asintomaticos
hasta antes del diagnéstico, algunos pacientes
presentan obstruccién intestinal causada por
intususcepcion u oclusién del lumen gastrointestinal
causado por el pdlipo, ademas dolor abdominal por
infarto, sangrado rectal agudo o crénico causado
por ulceracion del pdlipo. Cerca del 69% de
pacientes experimentan intususcepcion durante su
vida, siendo mas frecuente en el intestino delgado.
Es importante realizar despistaje en los familiares
de los pacientes diagnosticados con SPG por su
predisposicion genética, asimismo complementar
en los pacientes la existencia de pdlipos enintestino
delgado mediante radiografias contrastadas
0 enteroscopia; realizar examenes periédicos
ginecoldgicos a predominio de mama y urolégicos,
de igual manera el tratamiento con polipectomias
por riesgo de neoplasia de los mismos24.

Poliposis adenomatosa familiar

La poliposis adenomatosa familiar (PAF) es una
enfermedad hereditaria con un patrén autosémico
dominante causada por una mutacion en el gen
APC.Se caracteriza por la presencia de multiples
polipos adenomatosos en el colon y el recto,
habitualmente mas de 100 en la forma clasica,
y entre 20-100 en la forma atenuada. Esta
enfermedad hereditaria, habitualmente con patrén

autosdmico dominante, evoluciona sin tratamiento
a cancer colorrectal?8-29,

Recientemente se ha descrito otro gen MYH, que
es el causante de una proporcion significativa de
poliposis adenomatosas no asociadas al gen APC,
con un patron de herencia autosémico recesivo y
habitualmente con un fenotipo atenuado.

Durante afios la clinica puede ser silente, y suele
consistir en deposiciones mas blandas, a veces
diarreicas y, ocasionalmente, dolor abdominal
tipo cdlico, sin que se afecte el estado general del
paciente. La aparicién de rectorragia suele ser un
signo de alarma para los pacientes, y un porcentaje
superior al 30% de los que consultan puede
presentar ya malignizacién de uno o varios pdlipos.
Sin tratamiento, la edad media de deteccién del
cancer es de 35 afos. En los casos no tratados
la muerte suele acontecer a los 40-45 afos, es
decir, 20 afos antes de la edad de fallecimiento
por cancer colorrectal esporadico

Los pdlipos ocurren comunmente en el tracto
gastrointestinal superior de pacientes (hasta
100%). Los podlipos de la glandula fandicas es
la lesién gastrica mas comun encontrada en
pacientes con PAF (prevalencia 80 a 93%),
seguido de polipos adenomatosos. Los pélipos de
la glandula fundica se localizan tipicamente en el
estdmago proximal, tienden a ser <1 cm, y pueden
ser profusos .Histolégicamente, la se caracterizan
por dilatacion de glandulas oxinticas quisticas con
arquitectura glandular distorsionada mezclada con
apariencia normal de las glandulas

La mejor técnica quirlrgica es la que permite un
buen balance entre el control de la enfermedad y la
morbilidad asociada a ésta. Después de realizar un
adecuado consejo genético, la proctocolectomia
total restauradora con reservorio ileoanal es
la técnica quirtrgica de eleccion en las formas
mas graves, mientras que la colectomia total e
ileorrectostomia sera una alternativa valida para
pacientes con formas mas leves de la enfermedad.
Sea cual sea el tratamiento efectuado, deberan
realizarse pautas de seguimiento adecuadas tanto
para el control de la enfermedad rectal como de
las lesiones extracolonicas asociadas a estos
pacientes.
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