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Resumen. La poliposis adenomatosa familiar es una 
enfermedad de transmisión autosómica dominante, 
con alta penetrancia, caracterizada por la presencia 
de más de 100 pólipos en el colon y recto. Si bien es una 
afección poco frecuente, sin tratamiento evoluciona a 
cáncer colorrectal. 

La poliposis adenomatosa familiar se basa en una 
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de su función y la aparición consecuente de múltiples 
pólipos adenomatosos a nivel colorrectal. 

Se presenta el caso clínico de una paciente de 27 años 
con presentación atípica, donde los estudios genéticos 
llevaron al diagnóstico de poliposis adenomatosa 
familiar con características atenuadas, en la cual la 
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discusión.

Abstract. Familian polyposis is an autosomal dom-
inant transmission disease, with high penetrance, 
characterized by the presence of more than 100 polyps 
in the colon and rectum. Although it is a rare condition, 
without treatment it evolves into colorectal cancer.

Family adenomatous polyposis is based on a mutation 
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and the consequent appearance of multiple adeno-
matous polyps at the colorrectal level.
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presentation is presented, where genetic studies led to 
the diagnosis of familial adenomatous polyposis with  
attenuated characteristics, in which the opportunity for 
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Definición y clasificación
Los síndromes polipósicos se definen como la presencia 
de múltiples pólipos en todo el tubo digestivo. Esta de-
finición incluye diferentes entidades bien diferenciadas 
en lo clínico, evolutivo e histológico. En su mayoría son 
hereditarios y se asocian con mayor riesgo de carcinoma 
colorrectal (CCR)(1,2). 

Entre las diversas clasificaciones existentes, la más útil 
y sencilla es aquella que combina la herencia y las ca-
racterísticas de los pólipos (ver cuadro 1).

Los síndromes polipósicos hereditarios se dividen en 
dos grandes capítulos: 

la poliposis adenomatosa y 
la poliposis hamartomatosa.

La poliposis adenomatosa posee mutaciones en la línea 

germinal que llevan a la aparición de adenomas a tem-

prana edad y riesgo de transformación carcinomatosa. 

Dentro de ella identificamos:

la poliposis adenomatosa familiar (PAF), 

la poliposis adenomatosa familiar atenuada (PAFA) y

la poliposis adenomatosa por mutación (PAM) del 

gen MUTYH (MUTH o MYH)(3,4).

Poliposis adenomatosa familiar
La PAF, con una prevalencia de 1 cada 5.000 a 7.500 

habitantes, es la más frecuente de las poliposis ade-

nomatosas. 

Se hereda de modo autosómico dominante, con una 

penetrancia del 80 a 100%. Afecta por igual a ambos 

sexos, entre los 15-20 años de edad. 
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Existen hoy en día varias pruebas genéticas disponibles 
para evaluar los diferentes tipos de mutaciones del gen 
APC. Entre estas se encuentran: 

secuenciación completa del gen APC, 
detección de electroforesis en gel (CSGE), 
prueba de truncamiento de proteínas (PTT) y final-
mente
análisis de enlaces. 

El más utilizado es la secuenciación directa del gen 
APC(6,8).

El gen APC es una proteína con múltiples funciones, 
ubicado en el brazo largo del cromosoma 5 en la banda 
q21 (5q21). La región de codificación se divide en 21 
exones, pero lo caracteriza el gran tamaño del exón 15, 
que representa el 77% de la región codificante. Es en 
este sector donde se producen el 95% de las mutacio-
nes responsables de la PAF dando lugar a una proteína 
anómala, truncada(6, 8-10,12,13).

Los múltiples dominios del APC le permiten interactuar 
con gran número de proteínas, integrando las vías de 
transmisión de distintas señales celulares (wnt), adhe-
sión y migración celular, estabilidad del citoesqueleto, 
regulación del ciclo celular y posiblemente apopto-
sis(6,8,10,12,13).

En la PAF se describen más de 300 tipos de mutaciones 
ubicándose el 60% de las mismas en la región central, 
entre los codones 1284 y 1580 de la proteína, llamada 
región central de mutación (MCR)(6,8,10). La mutación más 
común, que ocurre en un 10% aproximadamente de los 
pacientes con PAF, es una mutación en el codón 1309, le 
sigue con un 5% una deleción en el codón 1061(6,8,10,12) 
(ver figura 1).

Las mutaciones que contribuyen a la PAF clásica ocurren 
entre el exón 5 y la porción 5’ del exón 15, mientras 
que los asociados con PAFA tienden a agruparse en la 
porción extrema de 5’ del gen y la porción 3’ del exón 
15 proximal a codón 1517 o distal al codón 1900(6,8,12).

Existe cierta correlación entre los sitios de mutaciones 
genéticas y las manifestaciones clínicas de la enferme-
dad. Sin embargo, esta correlación no es exacta y puede 
tener variaciones interindividuales(1,6,8,12).

Es importante mencionar que 20 a 30% de los pa-
cientes con PAF, son casos de novo sin antecedentes 
familiares. Sin embargo, a partir del caso problema, los 
hijos tendrán un 50% de posibilidades de heredar la 
enfermedad(16-18).

Manifestaciones clínicas
La expresión clínica de la PAF habitualmente es ines-
pecífica. 

En las personas sintomáticas, el síntoma inicial más 
frecuente es el sangrado rectal oculto o manifiesto. 

Cuadro 1. Clasificación de  
los Síndromes de Poliposis

Síndromes de poliposis gastrointestinal  
no hereditarios

Angiomatosis hiperplásica 

Poliposis inflamatoria o postinflamatoria

Linfoide

Hiperplasia linfoide reactiva

Leiomiomatosis

Linfoma

Lipomatosis

Neumatosis quística intestinal 

Síndrome de Cronkhite Canadá

Síndromes de poliposis gastrointestinal 
hereditarios

Poliposis adenomatosa familiar

Poliposis adenomatosa familiar

Poliposis adenomatosa familiar atenuada

Poliposis adenomatosa asociada al gen MYH o 

Poliposis hamartomatosa

Poliposis familiar juvenil

Síndrome de Bannayan Riley

Síndrome de Cowden

Síndrome de Peutz-Jeghers

Esclerosis tuberosa

Ganglioneuromatosis intestinal

Aproximadamente la mitad de los pacientes con PAF 
desarrollan adenomas a los 15 años de edad y el 95% 
a los 35 años(3, 5-9).

Sin tratamiento, el desarrollo de cáncer colorrectal en 
la PAF es de 100%, aspecto que le otorga gran interés 
basados en la posibilidad de diagnóstico precoz. 

No por ello debemos dejar de mencionar que la mayo-
ría de los CCR que se diagnostican son esporádicos, el 
15% tienen una base familiar y menos del 0,5% surge 
de la PAF (2-9).

El objetivo del presente trabajo es realizar una revisión y 
puesta a punto sobre la poliposis adenomatosa familiar, 
con el objetivo de conocer cuál es el mejor manejo para 
estos pacientes.

Etiopatogenia-bases moleculares
Más del 90% de las familias con PAF y 20 a 30% de 
aquellas con PAFA obedecen a mutaciones en pacientes 
sin antecedentes familiares y representan mutaciones 
de novo(3,7,9,10). 

La identificación de la mutación del gen APC es confir-
matoria del diagnóstico de PAF(11).



Poliposis adenomatosa familiar

126  !"#!"$%&'(!"()!#%$%"&(*(+%$%!,-.!(/0123(456(778999(:;(<<=(1/>?1@1

Figura 1 Diagrama del gen APC con sus mutaciones

Los adenomas más frágiles pueden sangrar en el es-
troma manteniendo intacto el epitelio superficial, por 
lo cual, el estudio de sangre oculta en heces puede ser 
negativo e incluso no haber anemia. 

Los pólipos de mayor tamaño pueden asociar dolor 
abdominal intermitente, resultado de su invaginación 
recurrente. 

Asimismo, los adenomas vellosos mayores de 3 a 4 cm 
localizados en recto-sigmoides, ocasionan una diarrea 
secretora, rica en agua, potasio y sodio, que llevan a 
deshidratación y disionías, con hipopotasemia severa, 
potencialmente mortal(1). La hipopotasemia severa en 
ausencia de otras causas de depleción, médicas o farma-
cológicas, aun en ausencia de diarrea, obliga a pensar 
en un adenoma velloso rectosigmoideo. 

Alrededor de un 40% de pacientes con PAF presentan 
manifestaciones extra-colónicas, como el síndrome 
de Gardner (pólipos extracolónicos: piel, tiroides, hueso 
y poliposis) o el Turcot Després (tumores cerebrales y 
poliposis), pólipos en otros sectores del tubo digestivo, 
tumores de partes blandas, quistes dentarios, osteomas 
óseos, tumores del sistema nervioso central, hipertrofia 
congénita de epitelio pigmentario de la retina, etc.(3-5)

Contrariamente a lo que se podría pensar, esta multi-
plicidad de manifestaciones, expresa de modo variable, 
un único defecto genético (ver tabla 1).
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Los pólipos de glándulas fúndicas son los más frecuen-
tes en la PAF (50%), seguidos de los pólipos hiperplásicos 
(44%) distribuidos en todo el estómago(1,8). Si bien en 
los primeros se ha descrito displasia, no existe malig-
nización.

Curiosamente los adenomas gástricos son los menos 
frecuentes en la PAF (6%) y si bien son bastante estables 

en su comportamiento, pueden llevar al cáncer. No 
obstante, el riesgo de adenocarcinoma gástrico en pa-
cientes con PAF en el mundo occidental no es diferente 
al de la población general(1).
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El 80 a 100% de estos pacientes tienen adenomas 
duodenales múltiples, en los pliegues mucosos peri-
ampulares. Incluso en ocasiones se pueden ver cambios 
histológicos adenomatosos en mucosa macroscópica-
mente normal. 

La presencia de displasia es elevada en la región peri-
ampular (60-70%) y aquellos con mayor grado de dis-
plasia tienen mayor riesgo de carcinoma peri-ampular. 
Pese a que se presenta en un 4% de los pacientes, es 
la principal causa de muerte en los pacientes colecto-
mizados(1).

Tumores desmoides
Son tumores intraabdominales benignos que aparecen 
generalmente en los 3 años siguientes a cualquier ciru-
gía en los pacientes con PAF. 

Su incidencia, rara en población general, es cercana 
al 15%. Es factor de riesgo pertenecer a una familia 
con estos tumores. Existen familias con PAF en las que 
asocian pocos o ningún adenoma recto colónico(1,14).

El tratamiento es quirúrgico siendo la morbimortali-
dad y posibilidad de recurrencia, variables según la 
topografía; ambas muy altas en los desmoides intra-
abdominales y escasas en los de pared abdominal. 

0*.!",!(,1.+,2$'.+,!
Su topografía es diferente a la población general,  si-
tuándose en cara o cuero cabelludo. Pueden preceder 
en su aparición a los pólipos colorrectales(10).

LECUONA P, TAPIE A, CRUELLS MR Y COL. Puesta al día y caso clínico

 !"#!"$%&'(!"()!#%$%"&(*(+%$%!,-.!(/0123(456(778999(:;(<<=(1/>?1@1( 127

Tabla 1. Síndromes de poliposis adenomatosa

Síndrome 
Mutación 
genética

Pólipos Anomalías extrainstetinales23

PAF clásica

APC 
(generalmente 
proteína 
truncada)

Adenomas de colon
Adenomas duodenales y ampulares
Pólipos en fondo gástrico
Adenomas yeyunales e ileales
Pólipos linfáticos

Osteomas mandibulares
Anomalías dentales

Variante de 
Trucot de la 
PAF

APC
REE del ADN

Igual que la PAF

Osteomas
Hipertrofia congénita del epitelio 
pigmentario de la retina
Quistes epidermoides y sebáceos
Fibromas y lipomas
Tumores tiroideos y suprarrenales

PAF 
atenuada

Regiones 5’ y 3’ 
de APC

Adenomas colónicos  
(menos de 100, colon proximal)
Adenomas duodenales y periampulares
Pólipos glandulares gástricos

Osteomas mandibulares (infrecuentes)

     Caso clínico

Se presenta el caso de una paciente, sexo femenino, 
de 27 años, en control por poliposis intestinal desde 
el año 2009 por el equipo de Gastroenterología del 
Seguro Americano en Montevideo, Uruguay.

De sus antecedentes familiares se destaca: abuela 
paterna que a los 62 años presenta un adenocar-
cinoma moderadamente diferenciado de colon 
con metástasis ganglionares y un tumor cerebral 
de origen metastásico, padre con PAF tratado con 
colectomía total a los 38 años.

Si bien la paciente estaba asintomática, por sus 
antecedentes familiares se incluyó en plan de 
control y seguimiento con controles endoscópicos 
desde los 17 años. Las colonoscopías confirman la 
presencia de múltiples pólipos de características 
adenomatosas e hiperplásicas.

En todas las colonoscopías realizadas, los pólipos 
fueron resecados según normas internacionales 
y enviados a estudio histológico. De aquí en más 

mencionaremos los pólipos de acuerdo con su tipo 
histológico ya analizados.

En la primera colonoscopía se observaron 60 mi-
cropólipos hiperplásicos distribuidos en todo el 
colon, resecados en su mayoría. A nivel de ciego 
un adenoma de 12 mm túbulo velloso con displasia 
de bajo grado resecado completamente. A raíz de 
estos resultados se comenzó con un plan de control 
endoscópico anual. Desde el año 2010 al 2015, en 
las sucesivas endoscopías, se encontraron decenas 
de pólipos hiperplásicos distribuidos en todo el 
colon, con algún pólipo adenomatoso con bajo 
grado de displasia. En el año 2016, la colonoscopía 
fue normal sin pólipos. Al siguiente estudio, en el 
2018, se observan 10 microadenomas túbulo vello-
sos con displasia de bajo grado que se resecaron 
completamente.

En agosto de 2019 la paciente se realiza un nuevo 
control endoscópico que muestra decenas de 

 !"#$%!&'#"($%()!"*+#,-./+#$
La hipertrofia congénita del epitelio pigmentario de la 
retina detectable por retinoscopía y los osteomas, fun-
damentalmente mandibulares, son tumores benignos 
considerados indicadores biológicos de la enfermedad 
que permiten identificar portadores asintomáticos de la 
PAF aun en ausencia de estudios genéticos(10).

Finalmente merece mencionarse que existen otros 
tumores extracolónicos asociados a la PAF: 

hepatoblastomas, 
cáncer de tiroides (2%), 
cáncer de páncreas (2%), 
cáncer de vía biliar o 
tumores del sistema nervioso central (1%)(1,3,5).
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pólipos hiperplásicos en todo el marco cólico y un 
microadenoma tubular con displasia de bajo grado.

Teniendo en cuenta los resultados obtenidos en los 
controles y sus antecedentes personales, se decide 
realizar un panel completo de genes asociados a 
PAF. El mismo informó una variante patogénica 
en el gen APC C 1115 dupG en heterocigocis, un 
genotipo compatible con diagnóstico de poliposis 
adenomatosa familiar.

Vista y discutida en Comité de Tumores, ante una 
mutación desconocida, se concluye que en un plazo 
no mayor a 5 años se coordinará junto al equipo 
de cirugía, la colectomía total profiláctica dado el 
riesgo elevado de carcinoma colorrectal. En tanto 
se mantendrán los controles ordinarios como hasta 
ahora. 

Discusión
El diagnóstico de PAF en esta paciente, es indiscu-
tible: menos de 100 pólipos con familiar de primer 
grado con PAF. 

Posee una presentación atípica en cuanto al número 
de pólipos, predominando inicialmente los hiper-
plásicos sobre los adenomatosos. Lo hace aun más 
atípico el hallazgo de una mutación genética cuya 
descripción no hemos encontrado en la literatura. 
Estas características y la corta edad de la paciente 
dificultan analizar y discutir la oportunidad de colec-
tomía o coloprotectomía con ileorrecto anastomosis 
profiláctica. 

Si bien no hay una definición estándar establecida, 
la poliposis adenomatosa familiar atenuada (PAFA) 
se considera en cualquier paciente en quien se 
diagnostiquen, menos de 100 pólipos sincrónicos 
en el intestino grueso, siendo adenomas al menos 
el 50%(19,20).

Esta definición es simple y clara e incluye un amplio 
abanico de pacientes que van desde adenomas 
esporádicos múltiples hasta la PAF clásica. 

La PAFA muestra un fenotipo más leve, con apa-
rición de adenomas tardíos, y manifestaciones 
extraintestinales, menos frecuentes. El riesgo de 
desarrollar CCR no es 100% como en la PAF clásica y 
suele ocurrir entre 10 y 20 años después que la PAF 
clásica, como se demostró en el estudio de Knudsen 
y colaboradores(18-20).

La paciente presenta una forma atípica de poliposis 

con múltiples pólipos hiperplásicos y no más de 

10 adenomas en los sucesivos controles por más 

de 10 años.

Dada esta presentación atípica y basándonos en 

sus antecedentes familiares, se solicitó un panel 

completo de genes vinculado a la PAF.

El resultado demostró una mutación no descripta 

hasta al momento, no existiendo evidencia en cuan-

to a su comportamiento en la progresión de los pó-

lipos, lo que fue y es objeto de discusión en cuanto 

a la oportunidad de la colectomía profiláctica como 

tratamiento definitivo. Teniendo en cuenta la edad 

de la paciente y su deseo de maternidad, procurará 

su concreción antes de la cirugía. 

El algoritmo de diagnóstico genético en este tipo 

de pacientes, con no más de 10 adenomas, sugie-

re realizar el estudio germinal del gen APC y del 

gen MUTYH que es una variante atenuada de esta 

enfermedad. En este caso se comenzó por la línea 

germinal APC y dado que los resultados fueron 

concluyentes no se extendió al gen MUTHY.

No existe evidencia publicada en cuanto a este tipo 

de mutación genética que pudiéramos comparar 

con nuestro caso(21-23).

En un futuro cercano, a medida que se vayan 

descubriendo diferentes mutaciones en la línea 

germinal, como la comentada, se podrán establecer 

estrategias y pautas definidas de actuación frente 

a estos pacientes. En tanto, el sentido común y el 

diálogo franco con los pacientes son las mejores 

herramientas que disponemos. 

Sería de gran aporte a la ciencia realizar un banco de 

datos de las mutaciones encontradas en diferentes 

casos de pacientes ya sea con PAF, PAFA o poliposis 

adenomatosas indefinidas, ya que ello permitiría 

un manejo pautado y estratégico de los pacientes.

Es indiscutible, dada la evidencia actual, el rol que 

juega la colectomía profiláctica entre la segunda y 

tercera década de la vida para disminuir el riesgo 

de CCR en los pacientes con PAF clásica, no es tan 

evidente en los pacientes con PAFA pudiéndose 

diferir a criterio del médico(16,18-20,22).

Tanto en los pacientes con PAFA o en pacientes con 

poliposis familiar de presentación atípica, como este 

caso, la elección de tratamiento endoscópico con 

polipectomías y controles vs cirugía profiláctica es 

tema de discusión. 

     Caso clínico
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En las últimas publicaciones existe una corriente 
de realizar seguimiento endoscópico cuando los 
pólipos pueden ser extirpados en la colonoscopía 
y aconsejar la cirugía profiláctica cuando existen 
adenomas múltiples mayores de 6 mm, presencia 
de displasia de alto grado en algún pólipo, aumen-
to significativo en el número de adenoma entre 2 
endoscopías de vigilancia o bajo cumplimiento de 
los controles indicados(3, 19,20,22).

También es indicación relativa para la cirugía la inca-
pacidad de examinar adecuadamente el colon de-
bido a múltiples pólipos diminutos (micropólipos).

Un estudio publicado en 2019 de Vasen y colabora-
dores concluyó que la indicación más importante 
para la cirugía son los adenomas entre 5-10 mm(24).

El caso clínico comentado no presenta ninguna de 
las opciones descriptas anteriormente, pero dada 
la presencia de decenas de micropólipos diagnos-
ticados en las sucesivas endoscopías y el hallazgo 

     Caso clínico de una mutación no descripta pero relacionada 
con la poliposis adenomatosa familiar, se optó por 
consultar en el comité de tumores de la institución.

Se llegó a la conclusión de que, al estar frente a 
una poliposis adenomatosa atenuada con una 
mutación desconocida, con aumento en el número 
de adenomas en los sucesivos controles anuales, 
recomendarle la colectomía profiláctica a mediano 
plazo (no más de 5 años), para disminuir el riesgo de 
realizar una cirugía de urgencia por el avance de su 
enfermedad.

En la poliposis adenomatosa atenuada se prefiere 
como técnica quirúrgica, basándose en diferentes 
estudios, la colectomía con anastomosis ileo-
rectal dado que el riesgo de carcinoma de recto es 
bajo(3,19,20,22), lo que será la primera opción recomen-
dada a la paciente en cuestión.

Como conclusión final, sin duda se necesita más 
información y más publicación de casos como el 
referido para aumentar el caudal de conocimiento 
de un tema no muy bien definido y poco entendido 
como la poliposis intestinal atenuada.
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Diagnóstico
El diagnóstico de la enfermedad se realiza mediante una 
videocolonoscopía (VCC), cuando un paciente presenta 
100 o más pólipos adenomatosos, o en personas con 
menor número de pólipos y un familiar de primer grado 
con PAF(3,5,7).

El número medio de adenomas en pacientes con PAF es 
de 1.000 en la forma clásica, mientras que en la forma 
atenuada pueden existir decenas de pólipos, habitual-
mente menos de 100(2,5,6).

Los pólipos suelen aparecer en la segunda o tercera 
década de la vida, y dejados a su evolución natural, el 
100% evolucionan a cáncer colorrectal. 

La edad media de diagnóstico es 39 años; un 7% desa-
rrollan CCR a los 21 años, un 87% de los pacientes a los 
45 años y un 95% a los 50. 

Son frecuentes los cánceres sincrónicos (41%) y me-
tacrónicos (7%), y más del 80% asientan en colon 
izquierdo(2,4,5).

El riesgo de CCR y de displasia de alto grado, es propor-
cional al número de adenomas. 

No solo está aumentado el riego de CCR sino también 
de otros tipos de tumores. 

Las causas más importantes de morbimortalidad son 
el cáncer duodenal, los tumores desmoides y el cáncer 
de recto en los pacientes colectomizados con ileorrecto 
anastomosis. 

Tratamiento
Si no se efectúa tratamiento quirúrgico, la totalidad de 
pacientes con PAF desarrollarán un carcinoma colorrec-
tal antes de los 40 años de edad(15).

0/"&12*
La colectomía sigue siendo el tratamiento de elección 
para evitar el desarrollo de CCR en estos pacientes. 

Para quienes hacemos medicina clínica, no resulta 
fácil decidir el momento. Estamos frente a hombres y 
mujeres jóvenes, en plena edad productiva y reproduc-
tiva, en los que es bien conocido, que seguramente su 
descendencia correrá la misma suerte. Es aquí donde 
la integración del equipo multi y pluridisciplinario 
son primordiales para guiar al paciente hacia la mejor 
oportunidad. 

Se recomienda cirugía entre los 25-35 años en los pa-
cientes con PAF clásica y puede diferirse unos años en 
la PAF atenuada(16,17).
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Existen dos opciones quirúrgicas dependiendo de las 
características de cada paciente y de la experiencia del 
cirujano: 

colectomía total con anastomosis ileorrectal y 
proctocolectomía total con reservorio y anastomosis 
ileoanal. 

Esta última es la recomendada en virtud de lo analizado 
previamente. 

El riesgo de adenoma rectal y cáncer permanece luego  
de la colectomía en aproximadamente un 30%(3,13-15). 
La ocurrencia de adenomas con displasia severa o ma-
yores de 1 cm en el recto remanente es indicación de 
proctectomía(1,4,16,17).

Por tratarse de pacientes jóvenes, al tomar la decisión 
de la proctocolectomía, debe mencionársele que, si bien 
la morbilidad es baja, uno de los riesgos en la mujer, es 
la menor fecundidad. 

Esto es importante en el momento de la planificación 
familiar ya que se puede optar por una colectomía inicial 
hasta completar los hijos que deseen y luego pasar a 
una proctocolectomía total. 

Esta decisión no siempre podrá concretarse porque en 
algunas pacientes, la ocurrencia de tumores desmoides 
tras la primera cirugía podría contraindicarlo(1). 

Al mismo tiempo, independientemente de la técnica 

elegidas, ambas cirugías pueden acompañarse de dis-

función sexual en ambos sexos(1).

Por tanto, la colectomía no termina con la enfer-

medad. Aunque reduce notoriamente el riesgo de 

cáncer, los pacientes deben continuar en vigilancia 

permanente.

Los controles endoscópicos, deberán realizarse anual-

mente luego de la cirugía para detectar adenomas 

tempranos(3-16,17). En el caso de que existan adenomas 

en el recto remanente, los plazos de control podrán 

modificarse a 3 a 6 meses. 

Según estudios de la Mayo Clinic, en seguimientos a 20 

años, las 3/5 partes de los pacientes operados desarro-

llarán un cáncer de recto pese a la minuciosa vigilancia y 

fulguración de todos los pólipos. El riesgo de malignidad 

en el recto remanente es de 1% por año. 

Referente a la descendencia de estos pacientes, los 

avances en ingeniería genética y la posible manipula-

ción de genes, permitirá seleccionar los genes anóma-

los y corregir el defecto genético para lograr hijos sin 

enfermedad. 
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