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RESUMEN

Fundamento: el cancer colorrectal hereditario no ligado a la poliposis asociado a neoplasias extra
intestinales se denomina Sindrome de Lynch tipo 2 y su diagndstico constituye un reto para el personal
médico. Objetivo: propiciar mediante la presentacion de un caso el pensamiento clinico y la actualizacién
cientifica en esta entidad para efectuar un diagnéstico mas oportuno. Presentacion de caso: paciente de
49 afios, ingresG por una masa palpable en fosa iliaca izquierda e hipogastrio. Se realizé reseccion
quirurgica y se diagnostico un cistadenocarcinoma mucinoso papilar de ovario para lo cual se le prescribio
guimioterapia. Dos afilos mas tarde se ingresé por dolor en hemiabdomen inferior, astenia, mareos y
palidez cutaneo mucosa. Tras otra intervencidn quirdrgica se diagnostic6 un adenocarcinoma de colon
sigmoides. La paciente falleci6 posteriormente por un cuadro de sangramiento en sabana y fallo
multi6rganos. Conclusiones: basado en los criterios de Amsterdam y Bethesda se realiz6 el diagnéstico
de un Sindrome de Lynch tipo 2. Por la frecuencia de la variante hereditaria no polipésica dentro de los
canceres colorrectales se impone una valoracién integral del paciente y un juicio clinico coherente para
mejorar la certeza diagnéstica en un sindrome que no es infrecuente sino poco diagnosticado.

SUMMARY

Background: hereditary colorectal cancer non-related to polyposis associated to extraintestinal neoplasias
is called syndrome of Lynch type Il and its diagnosis constitutes a challenge for medical staff. Objective: to
make possible through a case presentation the clinical thought and the scientific up-dating in this entity to
make a more accurate diagnosis. Case presentation: a forty —nine years old patient was admitted for a
palpable mass on the left iliac fossa and hypogastrium. A surgical reception was carried out and a papillary
mucinous cystadenocarcinoma of ovary was diagnosed for which chemotherapy was prescribed. Two
years she was admitted for lower hemoabdomen pain, asthenia, dizziness and cutaneous mucosa
paleness. After another surgery a sigmoid colon adenocarcinoma was diagnosed. Later the patient died
due to a bleeding and multiorgan failure. Conclusions: based on the criteria of Amsterdam and Bethesda
a diagnosis was made of a syndrome of Lynch type Il. Due to the frequency of the non-polyposic hereditary
variant of the colorectal cancers it is mandatory an integral evaluation of the patient and a coherent clinical
judgment in order to improve the diagnostic certainty in a syndrome which is not infrequent but poorly
diagnosed.
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INTRODUCCION

El cancer de colon es una de las afecciones malignas mas comunes en el hombre y la més frecuente del
tubo digestivo, representa aproximadamente el 15 % de todos los tumores diagnosticados. En la mayoria
de los paises desarrollados la tasa de mortalidad por cancer de colon oscila alrededor de 10 x 100 000
habitantes, y es similar para ambos sexos. En numerosos paises esta neoplasia ocupa el segundo lugar
como causa de muerte tanto en hombres como en mujeres, solo precedido por el cancer de pulmén en el
hombre y el de mama en la mujer. En las Gltimas décadas existe una tendencia sostenida al incremento
tanto de la mortalidad como de la morbilidad por esta neoplasia triplicando, aproximadamente, sus cifras
en los dltimos afios1-4.

Dentro del término general de cancer de colon se identifican varias entidades, las cuales es posible
diferenciarlas entre si, atendiendo a su cuadro clinico, histologico, entre otros. Un aspecto que caracteriza
a un grupo de neoplasias de colon es su caracter hereditario, una de las cuales se conoce como Cancer
Hereditario Familiar No Polipésico (CCHNP) o Sindrome de Lynch, el cual representa el 10 % de todos los
canceres colorrectales hereditarios5. Presenta un patréon hereditario autosémico dominante y se
caracteriza por el desarrollo precoz (habitualmente antes de los 50 afios de edad) de un carcinoma
colorrectal, de predominio en el colon derecho y una elevada tendencia a presentar lesiones sincrénicas o
metacrénicas, asi como neoplasias de otro origen (endometrio, estbmago, pancreas, sistema urinario,
ovario, vias biliares, intestino delgado) denominandose S indrome de Lynch tipo Il o sindrome de céncer
familiar. Diversas neoplasias, entre ellas las de endometrio y ovario, constituyen un factor de riesgo para el
desarrollo de una segunda neoplasia de localizacién colorrectal3.

El objetivo fundamental de este articulo es propiciar la actualizacion cientifica en las formas de cancer
colorrectal que tienen un caracter hereditario, las cuales son frecuentes y poco diagnosticadas, de ahi la
necesidad de conferirle la importancia requerida a un adecuado interrogatorio de los antecedentes
personales y familiares de neoplasias de esta localizacion.

PRESENTACION DE CASO

Paciente de 49 afios de edad que ingresa en el servicio de ginecologia del Hospital Provincial General
Camilo Cienfuegos de Sancti Spiritus, por una masa abdominal palpable, localizada en fosa iliaca
izquierda e hipogastrio, interpretada al ingreso como un quiste de ovario. Un mes antes de la admision
hospitalaria presenté dolor intenso en fosa iliaca izquierda e hipogastrio.

En el examen fisico se constaté una masa semidura que ocupaba hipogastrio y fosa iliaca izquierda. En la
ecografia abdominal realizada se describi6 una masa quistica trabeculada que ocupaba gran parte del
abdomen. En la tomografia axial computarizada (TAC) del abdomen se observé una imagen que se
extendia desde la excavacién pélvica hasta la region umbilical, multilobulada, con calcificaciones
periféricas.

La paciente fue intervenida quirargicamente, extrayéndosele liquido peritoneal para muestra y se le realiz6
excéresis de un tumor de ovario a predominio liquido, multilobular. Se le practicé histerectomia total con
doble anexectomia. Evolucioné favorablemente y se egres6 con el diagndstico de tumor de ovario. El
resultado anatomopatol6gico de la tumoracién extraida fue un cistoadenocarcinoma mucinoso papilar de
ovario en estadio Tla por lo que se prescribié tratamiento con quimioterapia. Dos afios después, ingresé
por un cuadro clinico caracterizado por dolor abdominal en hipogastrio y fosa iliaca izquierda, de 2 dias de
evolucién, decaimiento, mareos y palidez cutdneo-mucosa. Se constataron cifras bajas de hemoglobina.
Se le planteé como impresién diagnéstica inicial: posible metastasis de adenocarcinoma de ovario y
anemia secundaria. Se le indicé ecografia abdominal en la que se detecté liquido de mediana cuantia libre
en cavidad, sin otras alteraciones organicas por este examen

Se le realizé videorectosigmoidoscopia, no se logro avanzar del sigmoides, pues ofrecié resistencia y dolor
al paso del endoscopio. Al sexto dia de su ingreso mantenia el dolor, no expulsaba gases y no podia
defecar. Al examen fisico el abdomen se encontraba globuloso, distendido, doloroso a la palpacion



superficial y profunda, con ausencia de ruidos hidroaéreos. Se le indicé radiografia (Rx) de abdomen
simple en el que se apreciaron niveles hidroaéreos y se decidié intervenirla quirdrgicamente de urgencia
valordndose la posibilidad diagnéstica de una oclusion intestinal por bridas. En el acto operatorio se
encontré un tumor de colon sigmoides y se le realizé colostomia. Cinco dias después fue reintervenida por
un hemoperitoneo. Se observé sangre en sabana en todo el suelo pelviano y el parietocolico derecho y se
aspiraron 2000 ml de sangre oscura. Se trasladd a la Unidad de Cuidados Intermedios reportandose
grave, en shock hipovolémico. La paciente fallecid6 4 dias més tarde con sangramiento activo, dolor y
distensién abdominal y anuria (fallo multiérgano).

El resultado anatomo-patolégico del tumor de colon extraido en la intervencién por el cuadro oclusivo fue
un adenocarcinoma poco diferenciado de sigmoides, asociado a un infiltrado inflamatorio crénico
agudizado difuso.

Servicio de Anatomia Patolégica. Hospital Provincial General Camilo Cienfuegos de Sancti Spiritus.
El informe final del departamento de anatomia patoldgica fue:

» Cistoadenocarcinoma mucinoso papilar de ovario estadio Tla

» Adenocarcinoma poco diferenciado de colon sigmoides

+ Carcinomatosis peritoneal

* Fallo multiérgano

Las manifestaciones clinicas presentadas por esta paciente en sus dos admisiones hospitalarias, la edad
de presentacién de los dos procesos oncoproliferativos, confirmados histolégicamente y su localizacion,
constituyeron evidencias irrefutables, sustentadas en los criterios de Amsterdam y Bethesda 4,5,12 de que
se tratd de un caso de Sindrome de Lynch tipo II.

DISCUSION

El cancer colorrectal (CCR) solamente es precedido en frecuencia por el de pulmén en el hombre y el de
mama en la muje, el CCHNP es la causa hereditaria mas comin de CCR. Se denomina también como
Sindrome de Lynch, conocido en su version en inglés como Hereditary Nonpolyposis Colorrectal Cancer
(HNPCC). Es una enfermedad familiar dominante no ligada al sexo con un riesgo clinico de padecer
cancer del 50 % a los 45 afios de edad 4 . Debuta por medio de una neoplasia col6nica entre la segunda y



cuarta década de la vida (media de 44 afios), mientras la edad media de comienzo para la poblacion
general es de 64 afios4-6.

La penetracion génica estimada, es decir la frecuencia con la cual se expresa el gen mutado en un
individuo es del 85-90 % para el CCR. Existen 2 subtipos de CCHNP: los Sindromes de Lynch tipo I,
donde el riesgo de padecer cancer esta ligado Unicamente al CCR y los Sindromes de Lynch tipo Il que
desarrollan CCR (78 %)7,8 y neoplasias extracolénicas en ovario, estomago, piel y el endometrio. El
cancer de endometrio es el segundo cancer mas frecuente, afecta por lo menos un miembro en el 50 % de
las familias, tiene un riesgo acumulado en las portadoras 10 veces mayor que en la poblacién general y
tiene un riesgo maximo de suceder 15 afios antes (media 48 afios) que el estimado (55-75 afios) para el
resto de la poblacion, encontrandose el 98 % por debajo de los 65 afios4-11.

La presencia de una tumoracién dolorosa y palpable en fosa iliaca izquierda e hipogastrio de esta paciente
obligé a realizar un ejercicio clinico en el que debian figurar como posibilidades diagnésticas las
afecciones ginecoldgicas y del colon. Al seguir las etapas del método clinico se consideraron como
elementos de mucho valor la confirmacion histolégica de un cistoadenocarcinoma mucinoso papilar de
ovario en el primer ingreso y dos afios mas tarde la comprobacion de otra neoplasia, localizada en colon
sigmoides. Ante esta situacion surge una interrogante:

¢ Se trataba de una paciente con dos procesos neoformativos relacionados?

El diagndstico Sindrome de Lynch tipo 2 se considero por deteccion de un CCR y un cistoadenocarcinoma
mucinoso de ovario en un periodo de 2 afios y reunir dos criterios de Amsterdam-1 3,4,12.

» Edad al diagnéstico menor de 50 afios en por lo menos uno de los casos
de CCR.

» Exclusién de Poliposis Adenomatosa Familiar (PAF).

Ademas, también cumplié los criterios de Amsterdam-Il, cuya Gnica diferencia con los de Amsterdam-I es
la inclusion de otros canceres relacionados al CCR, frecuentes en los Sindromes de Lynch tipo II.

En cuanto a los criterios de Bethesda para en CCHNP se cumplié el que plantea que deben confirmarse
dos céanceres relacionados al CCHNP, incluyendo CCR metacroénico4,12.

CONCLUSIONES

La valoracion integral de los dos ingresos de esta paciente, siguiendo las etapas del método clinico, el
establecimiento de una relacion entre los diagnésticos al egreso en sus dos admisiones hospitalarias y un
juicio clinico coherente en el que se precisé el cumplimiento de los criterios de Amsterdam y de Bethesda,
constituyeron los pilares fundamentales para la realizacién del diagnéstico de un Sindrome de Lynch en
esta paciente, de ahi que por la frecuencia de la variante hereditaria no polipdsica dentro de los canceres
colorrectales se imponga una correcta aplicacién del método clinico para mejorar la certeza diagndstica en
un sindrome que no es infrecuente sino poco diagnosticado.
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