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RESUMO: Neste trabalho relatamos o caso de um paciente pador de sindiome de lynch (HNPCC) que desenvolveu cancer
retal metacrénico em curto intervalo de tempo apés tratamento do tumor primario (cancer de célon direito). O objetivo deste
relato de caso é salientar a importancia da suspeicao clinica no diagnéstico de cancer colorretal hereditario e suas implicacdes
terapéuticas.

Descritores:Cancer colorretal hereditario; diagnéstico; tratamento.

INTRODUGCAO cer colorretal hereditario nao polipose (HNPCC), tam-
bém denominada sindrome dgth*>.
Neoplasia maligna mais comum do tubo diges- Das formas hereditarias, o cancer colo-retal

tivo, o cancer colorretal (CCR) teve sua incidéncia au-hereditario ndo polipose (HNPCC) é a mais comum,
mentada nos ultimos anos, principalmente em areasendo responsavel por 20 - 30% destes, o0 que equivale
consideradas de baixo risco (paises em desenvolvimera 3% a 5% de todas as neoplasias colortetliassi-

to). Aproximadamente 80% dos pacientes desenvol-camente como é conhecida, a sindromeydeli| e 1l

vem o cancer colorretal (CCR) de forma esporadicag uma doenga autossdémica dominante sendo cinco ve-
enguanto que em 20% ha uma suscetibilidade heredizes mais freqiiente que a polipose adenomatosa fami-
taria & neoplasia. Estima-se em cerca de meio milhadar (PAF)? e € decorrente de mutagcdes em genes res-
0 humero de Obitos por esta doenca a cada ano, coponsaveis pelo reparo do DNA. O envolvimento
tendéncia a queda na mortalidade nos ultimos ‘anos col6nico isolado ocorre na sindromgth |, enquanto

No Brasil, o CCR é a quinta neoplasia maligna maisno subtipo Il ocorre céncer colorretal associado a
diagnosticada (ocupando segundo lugar na regido Sureoplasias em outros 6rgaos, como de endométrio, ova-
deste) e a quarta causa de morte por c&ic&ao rio, mama, estébmago, intestino delgado,sistema
condicdes hereditarias freqientemente associadas teepatobiliay pancreas, ureter e de pelve rénAl
CCR: a polipose adenomatosa familiaklPe o can-  penetrancia esta em torno de 8%%u seja, individu-

Trabalho realizado no Hospital Geral de Bonsucesso - Rio de Janeir

Recebido em 18/06/2008
Aceito para publicacdo em 29/07/2008

454



Rev bras Coloproct A Importancia da Suspeicao Clinica no Diagnéstico e Vol. 28
Outubro/Dezembro, 208 Tratamento do Cancer Colorretal Hereditario Ne 4
Marcus \aladédo e Cols.

0s que herdam esta mutag&o tém uma chance de apro- - Um paciente acometido deve ser parente
ximadamente 80% de desenvolvimento de CCR. de primeiro grau dos outros dois;

Em HNPCC, as neoplasias tendem a ocorrer . Duas ou mais geracdes acometidas;
preferencialmente no colon direito (60-70% ocorrem - Pelo menos um individuo afetado diagnos-
proximalmente a flexura esplénica), mais precocementgicado antes de 50 anos;

(por volta dos 45 anos de idade), tém taxa aumentada de - Exclusdo de R em quaisquer casos de
tumores metacrénicos e sincrénicos (20%), ao contraricCCR,;

do que ocorre na forma esporadica, as quais sao - Tumores examinados histologicamente.
diagnosticadas em pacientes com média de 65 anos e pre- Apesar do crescente conhecimento das ba-

dominam no célon esquerddinda, no HNPCC hauma ses genéticas de HNPCC, ainda ndo esta completa-
propor¢cdo aumentada de tumores mucinosos e de grauente estabelecido um algoritmo para testagem ge-
de diferenciacdo mais alto, bem como infiltracé&o linfaticanética em pacientes de risco. Muitos autores advo-
da margem tumorédl, entretanto, a sobrevida € compa- gam que o teste inicial para identificacdo desta
rativamente melhor com relacéo aos casos esporadicosindrome seria a pesquisa de instabilidade de
em parte devido & apresentacéo tumoral menos avancaticrossatélitesNlicrosatellite instabilility - MS).
da e, mesmo comparacdes estadio a estadio, demonsti-andalise € realizada em um painel de cinco
ram vantagem de sobrevida em HNPCC sobre pacientemarcadores ja padronizaddaMSI é pesquisada pela
com cancer colo-retal esporadico no estadié’lll. comparacdo de sequéncias de microssatélites das
Em decorréncia da auséncia de sinais clinicoscélulas tumorais com as do tecido normal, sendo clas-
capazes de predizer a suscetibilidade a HNPCC, a hissificada de acordo com o nimero de marcadores onde
téria familiar tem sido o método principal em identifi- for detectada instabilidade, em MS$aple quando
car pacientes de risco. De modo a identificar tais fami-nenhum marcador mostra instabilidade, MSlew{
lias, em 1990, o Grupo Colaborativo Internacional (ICG) quando se observa instabilidade em um margador
em HNPCC criou os critérios densterdar?, objeto MSI-H (high) quando houver instabilidade em dois
de reviséo posterior por serem demasiado restritivo®u mais marcadore¥ariabilidade entre estes dois
ao excluir membros da familia que apresentassem tuelones celulares indica MBI Diante disso, o Institu-
mores extracolonicos. Esses critérios foram expandito Nacional de Cancer americano (NCI) desenvol-
dos, dando origem aos critériosAlmsterdam Il em  veu os critérios de Bethesda durante a conferéncia
contraposicao aos originais (denominados a partir dele consenso realizada em 1997. Esse consenso suge-
entdo Amsterdam 1), passando a considerar as outrage que pacientes que apresentem estes critérios de-
neoplasias como parte integrante do espectro deam ser submetidos a pesquisa de instabilidade de
HNPCC.Ambos os critérios sdo apresentados abaixomicrossatélites para o diagnostico de HNPCC. Bas-

Critérios deAmsterdam | (1990) tante usados atualmente, estes critérios foram sub-
Pelo menos trés parentes afetados; metidos a recente revisdo de forma a aprimorar a iden-
Um paciente acometido deve ser parentetificacdo das familias em riscdmbos seguem abai-
de primeiro grau dos outros dois; XO:
Duas ou mais geracdes acometidas; Critérios de Bethesda (1997)
Pelo menos um dos parentes acometidos - CCR em familias que preenchem os cri-
com diagnostico de CCR antes dos 50 anos; térios deAmsterdam;
Excluséo de RF; - Dois tumores relacionados a HNPCC, in-
Tumores examinados histologicamente. cluindo CCR sincrénico ou metacrdnico, ou associado
Critérios deAmsterdam " com neoplasias extracolonicas (endométrio, ovario,

Identificacdo clinica do HNPCC requer gastrico, hepatobiliade intestino delgado ou carcino-
trés ou mais parentes com neoplasia associada ma de células transicionais de ureter ou pelve renal);
HNPCC (CCR ou cancer de endométrio, intestino del- - CCR e um parente de primeiro grau com
gado, ureter ou pelve renal) mais o0 seguinte: CCR e/ou neoplasias extra-colénicas associadas a

Pelo menos trés ou mais familiares com HNPCC, e/ou adenoma colorretal, sendo pelo menos
neoplasias associadas a HNPCC (CCR ou cancer dem dos canceres diagnosticado antes dos 50 anos e 0
endomeétrio, intestino delgado, ureter ou pelve renal); adenoma diagnosticado antes dos 40 anos;
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CCR ou carcinoma de endométrio em ida- 40% em 10 anos). Estes pacientes devem ser acom-
de inferior a 45 anos; panhados com exame endoscépico do coto retal rema-

CCR localizado em célon direito com um nescente, devido ao risco aumentado de caNosr
padréo indiferenciado (soélido, cribiforme) ao exame casos raros onde houver tumor retal sem associacao

histopatologico em idade inferior a 45 anos; com tumor coldnico pode ser realizado proctocolectomia
CCR com células em anel de sinete emtotal com anastomose ileo-anal com bolsaileal em “J".
idade inferior a 45 anos; No segundo grupo (pacientes sabidamente por-
Adenoma colorretal em idade inferior a tadores de mutacdo em genes de reparo e que ainda
40 anos. nao desenvolveram cancer), existe controvérsia quan-
Critérios de Bethesda revisadés to a realizagdo de colectomia total profilatica com
CCR diagnosticado em idade inferior a 50 anastomose ileo-retal, haja visto que HNPCC é uma
anos condicdo de penetrancia elevada (80%), mas ndo com-

Presenca de tumores colorretais pletad®'. Este pormenor abre a possibilidade de que,
sincrdénicos, metacrénicos ou outras neoplasiasao se utilizar tal critério para definir intervengdes cirur-
extracolbnicas associadas a HNPCC diagnosticadagicas, pacientes portadores de mutagcfes nos genes de

em qualquer idade; reparo e que tenham uma chance de 20% de nunca
CCR com MSI-H diagnosticado antes dos virem a desenvolver CCR sejam submetidos a cirurgi-
60 anos; as de grande porte desnecessariaméfteHa uma

CCR em individuos com um ou mais pa- tendéncia mundial em n&o se realizar cirurgia profilatica,
rentes de primeiro grau acometidos por neoplasias asendo a conduta mais aceita o seguimento rigoroso com
sociadas a HNPCC, sendo uma destas diagnosticadalonoscopia anual ou bianual, iniciando-se aos 25 anos,
antes dos 50 anos; além de endoscopia digestiva alta e exames de ima-

CCR em individuos com dois ou mais pa- gem abdominal e pélvica. Para pacientes apds a me-
rentes de primeiro grau acometidos por neoplasias asiopausa ou com prole completa, a profilaxia cirdrgica
sociadas a HNPCC independentemente da idade  através de histerectomia total abdominal com salpingo-

Apesar da inexisténcia de consenso na litera-ooforectomia bilateral pode ser oferecida, sem haver
tura a respeito do algoritmo mais indicadeer utiliza-  no entanto, evidéncias cientificas estabelecidas de sua
do no rastreamento do HNPCC, ha uma tendéncia aficacia.?*#
se seguirem algumas etapas na identificacdo dos por- Para o terceiro grupo (pacientes sem cancer
tadores da sindrome. O primeiro passo seria a utilizague desconhecem seu status de portador de mutagcfes
¢éo dos critérios clinicos descritos acima para identifi-em genes de reparo e sem previsdo de virem a se
car as familias suspeitagndo os de Bethesda os mais submeter a testagem genética em curto prazo), nao
amplamente utilizado#. partir dai, os individuos iden- deve ser indicado cirurgias profilaticas, e sim segui-
tificados seriam submetidos a pesquisa de instabilidadenento rigoroso com exames periédicos, da mesma for-
de microssatélites e imuno-histoquimica no tecidoma devendo todos eles serem considerados como po-
tumoral, de forma a identificar as proteinas ausentes &enciais portadores de HNPCC até prova em contra-
inferir, desse modo, 0 gene mutado. O terceiro passao.

(padréo-ouro) seria a realizacdo do sequenciamento Este artigo se propde a ressaltar a importancia
genéticé®. da suspeita clinica no diagnostico de HNPCC e suas

O planejamento do tratamento é baseado ndamplicacées no manejo terapéutico desses pacientes, a
divisdo dos pacientes em 3 grupos: 1)Pacientes comartir de um relato de caso de um paciente com cancer
diagnéstico de HNPCC confirmado que apresentancolorretal tratado no n0osso servico
cancer colorretal; 2)Pacientes com HNPCC confirma-

do, mas sem cancer e 3)Pacientes de risco para RELATO DO CASO
HNPCC, mas que ndo tém condi¢des de realizar a
testagem genética. O primeiro grupo (pacientes com Paciente E.M.S., sexo masculino, branco, 40

CCR e diagnostico confirmado de HNPCC) deve seranos, natural de Sdo PedroAldeia (RJ), casado. O
tratado por colectomia total com anastomose ileo‘etal quadro clinico iniciou-se com dor abdominal em regido
devido a alta incidéncia de CCR metacrénico (mais déhipogastrica, inicialmente em dias alternados, que pio-
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rava apos ingestao de certos alimentos. Nos seis me- O exame proctoldgico revelava inspecao nor-
ses seguintes, a dor passou a ser continua, em pontadaal e palpacdo sem anormalidadés.toque retal,
de grande intensidade e estendendo-se também paesfincter normoténico, sem evidéncias de leses. Den-
fossa iliaca direita. Relatava mudanca de habito intestre 0s exames complementares de imagem realizados,
tinal com o surgimento dmnstipacdo. Negava mele- a TC de abddomen demonstrou massa em topografia de
na, nduseas ou vomitos. Houve ainda crescimento dedlon ascendente, sem ascite ou sinais de
tumoracgéo em topografia de fossa iliaca direita, anorexi@arcinomatosé colonoscopia revelou leséo vegetante
e perda de peso de cerca de 8 kg no periodo. de aspecto neoplasico em célon ascendente, impedin-
Nos antecedentes pessoaisgava passados do a progressao do aparelho, cuja biépsia demonstrou
cirurgicos ou de internagdes. Referia historia de tabaadenocarcinoma moderadamente diferenciado, e de-
gismo, tendo fumado dois a trés macgos por dia por 1%nais segmentos do célon sem alteracdes.
anos e parado havia oito. Etilismo social. Sem co- Em agosto de 2006, foi realizada hemicolectomia
morbidades. direita videolaparoscOpica com anastomose por
Na histéria familiar observa-se pai falecido de grampeador circular nimero 28, evidenciando na cirur-
cancer coldnico aos 43 anos de idade, mae viva semia tumor de célon ascendente e ceco aderido a parede
historicos patolégicos. Possui quatorze irmaos, sendabdominal em goteira parieto-colica, com linfonodos au-
doze vivos e dois falecidos, um deles por CCR e outranentados em territério da artéria colica direita, porém
de causa indeterminada. Segue abaixo o heredogransem implantes hepéaticos ou peritoneais. O exame
(Figura 1). anatomopatolégico revelou tratar-se de adenocarcinoma
Ao exame fisico, apresentava-se em estadanoderadamente diferenciado localizado no ceco, me-
geral regularemagrecido e hipocoradAusculta dindo 3,0 x 6,0 cm, ulcero-infiltrativo, invadindo até a
cardiovascular normahusculta pulmonar normal, com subserosa. Havia ainda metastases para seis linfonodos
murmario vesicular universalmente audivel, sem rui-pericolicos dentre os quinze isoladdsnucosa intesti-
dos adventicioAbdome plano, flacido, normotenso, nal adjacente ndo apresentava alteracdes histologicas
timpanico, indolor & palpacgéo superficial e doloroso asignificativas As magens eram livres de neoplasia. O
palpacédo profunda em fossa iliaca direita, onde sestadiamento TNM para o tumor de ceco, portanto, foi

palpava uma massa. pT3 N2 MO G2 (estadio IlIC).
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Figura 1 —Heredograma. - = Cancer colorretal.
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Realizou quimioterapia adjuvante com 5-
fluorouracil e leucovorin por seis mesApOds quatro
meses do inicio do tratamento quimioterapico, apresen
tou quadro de hematoquezia e dor abdominal. Fo
reinternado em agosto de 2007 e realizado novos exg
mes. A colonoscopia mostrou lesdo ulcerada,
circunferencial, situada a 10 cm da margem anal, cuj
biépsia evidenciou adenocarcinoma bem diferenciado!
A endoscopia digestiva alta demonstrou gastritef
enantematosa levA; TC de abdémen demonstrou le- [
sdo circunferencial de reto, sem evidéncia de doenci
metastatica. O valor do CEA era de 4,0 (VN: O - 3,5). :
O paciente foi submetido a radioquimioterapia ! .- : e
neoadjuvante com término em dezembro de 2007.  Figura 2 — Espécime cirlrrgico constituido por reto, prostata,

Em janeiro de 2008, o paciente foi submetido avesiculas seminais, bexiga e todo o colon remanescente.
uma nova intervengéo cirurgica, onde se evidenciou
tumoracéo volumosa em reto medio, com invasédo de&apaz de predizer o diagndstico de HNPCC com
vesiculas seminais e bexiga. Decidiu-se por realizaacuracia satisfatoria A importancia do diagnostico
proctocolectomia total associada a exenteragao pélvicasta ndo sé em oferecer o tratamento mais adequado
total (Figura 2) com reconstrugéo urinaria a Bricker para esses pacientes, mas também na possibilidade de
aléem de confecgéo de bolsa ileal em “J” e ileostomiase prevenir ou diagnosticar de forma precoce a pre-
de protecéo. O paciente teve boa evolugado, tendo altsenca do cancer nos familiares, propiciando—tises
hospitalar no 10° dia de pds-operatorio. O examemelhores resultados oncoldgicos.
anatomopatolégico revelou adenocarcinoma de reto Aqui cabe salientar que os critérios de
moderadamente diferenciado, infiltrando vesiculas seAmsterdam | e Il foram criados para identificar fami-
minais, além de metastases para dois linfonodos do polilas informativas para estudos de ligacdo. Os de
vascular O estadiament®NM para o tumor de reto  Bethesda, para identificar familias onde fosse mais pro-
foi pT4 N2 MO G2 (estadio 1lIC). O paciente encon- vavel a identificacéo de instabilidade de microssatélites.
tra-se, atualmente, em vigéncia de quimioterapiaNenhum desses critérios é perfeito. Foram criados para

adjuvante utilizando o protocolo Xelox. fins de pesquisa e ndo para se excluir familias de
. aconselhamento genético e de analise de mutagdes.
DISCUSSAO Por outro lado, ha escolas de pensamento que definem

HNPCC simplesmente em termos de presenca de

Segundo dados do Instituto Nacional do Can-mutagées nos genes de reparo, posigdo essa um tanto
cer (INCA), a estimativa de incidéncia de cancerarriscada ao se considerar que a testagem genética
colorretal no Brasil para 2008 € de 27.000 novos caainda ndo se constitui em recurso diagnéstico ampla-
sog®. Considerando-se que 20% desses casos de CCRente difundidd?
(5.400) correspondam a sua forma hereditaria e que Em decorréncia da auséncia de sinais clinicos
30% destes sejam de HNPCC, teremos 1.620 portacapazes de predizer a suscetibilidade de um dado indi-
dores diagnosticados este ano. Diante desses dadofduo, membro de uma familia onde foi diagnosticada
fica claro que a presente sindrome € subdiagnosticaddNPCC, em desenvolver cancerinvestigacdo da
No NOSSO pais, pois ndo € incomum encontrar pacientdsistoria familiar desempenha um papel importante na
apresentando critérios evidentes para o diagnostico diglentificacdo desses pacientes, bem como das familias
HNPCC e que tiveram apenas o tratamento para guspeitas. O paciente em questdo apresentava critéri-
cancer colorretal, ndo se investigando a possibilidad®s clinicos evidentes para o diagndstico de HNPCC:
da doenca nos familiareds causas desse cenario parente de primeiro grau acometido de cancer
estdo, em grande parte, relacionadas a falta de conheelorretal; duas geracées sucessivamente acometidas;
cimento do profissional a respeito dessa entidade, umpelo menos um dos parentes com diagndstico de can-
vez que o simples questionamento da historia familiar &er com idade inferior a 50 anos. Ou seja, preenchia 0s

458



Rev bras Coloproct A Importancia da Suspeicao Clinica no Diagnéstico e Vol. 28
Outubro/Dezembro, 208 Tratamento do Cancer Colorretal Hereditario Ne 4
Marcus \aladédo e Cols.

critérios deAmsterdamAlém disso, apresentava al- desenvolvimento do cancer de reto metacrénico (um
guns dos critérios de Bethesda: Dois tumores relacioano), que ja se apresentava em estadio avancado (T4).
nados a HNPCC, incluindo cancer colorretal Essa mesma lesao levaria varios anos para atingir esse
metacronico; cancer de colon direito em idade inferiorponto caso se tratasse de CCR esporadico. Dessa for-
a 45 anos; presenca de cancer colorretal associadoraa, 0 seguimento rigoroso e a suspeicao clinica foram
parente de primeiro grau com cancer colorretal diag-decisivos para que o diagnostico da leséao retal néo ti-
nosticado em idade inferior a 50 anApresenca de vesse sido mais retardado.

todos esses critérios levava a uma forte suspeita de se A presenca da doenga metacrbnica de evolu-
tratar de um caso de HNPCC, porém o padrdo-ourgdo rapida foi decisiva para que optdssemos pela
para o diagnostico continua sendo o seqiienciamentproctocolectomia total na segunda intervencéo, tendo
genético. Infelizmente, ndo é acessivel a todos os cercomo base o racional de que toda mucosa colonica seria
tros, pois é um método de alto custo, o que inviabilizasuscetivel ao desenvolvimento de cancer nessa
sua utilizacdo em larga escala. Mesmo que fosse reaindrome e que a chance de aparecimento de outros
lizado no presente caso, provavelmente ndo alteraria mmores seria extremamente alta.

conduta empregada, visto que a proposi¢ao de cirurgia Quanto a investigacdo dos familiares de pri-
profilatica é problematica (pouca aceitagdo do pacienmeiro grau, foram infrutiferas as tentativas de
te jovem em ser submetido a colectomia total profilatica,convencé-los da importancia da realizagdo de exames
principalmente pelas consequéncias dessa cirurgia npara detectar quais dos parentes seriam portadores da
qualidade de vida). Mesmo quando é feita a op¢éo pelaindromeApesar de ter sido esclarecido aos familia-
cirurgia profilatica, existe ainda a discussao quanto &es 0s riscos a que eles estavam sujeitos, eles nédo con-
melhor abordagem a se propseja colectomia total cordaram com a investigacéo, o que certamente se deve
ou proctocolectomia total, visto que a preservacao dao fato de os exames existentes serem bastante inco-
reto esta relacionada a uma melhor qualidade de vidamodos, dificultando sobremaneira sua aceitagdo por
menor morbidade operatofAaNo entanto, € possivel parte dos pacientes, principalmente se forem

o desenvolvimento de tumor metacrdnico no reto re-assintomaticodh pesquisa de MSI, realizada em san-
manescente, como no presente cBmssa forma, o gue periférico, ndo apresenta tal inconveniente e é ca-
papel da cirurgia profilatica é discutivel, visto que cer-paz de detectar os portadores de instabilidade antes
ca de cerca de 60% dos pacientes ndo apresentariamesmo que desenvolvam quaisquer neopfdsdfalslo
tumor metacrénicoQuanto aos familiares que apre- entanto, seu maior inconveniente é o custo elevado.
sentassem mutacdes em genes de reparo (evidencia- Quaisquer testes preditivos tém um grande
das pelo seqtienciamento ou pela pesquisa de MSlpotencial de gerar estresse psicolégico em niveis ca-
porém sem neoplasia, estariamos operando de formpazes de atrapalhar a aderéncia dos pacientes a pro-
preventiva cerca de 20% dos casos desnecessariamegramas de tratamento e seguimento visando a sua proé-
te, visto que a penetrancia da mutacdo esta em torngria sald€. Apesar de a percepcdo de se estar “em
de 80% (nem todos que apresentam a mutacao deserisco” poder levar a um maior comportamento preven-
volveriam o cancer colorretal), diferentemente dos cativo e de vigilancia, niveis extremos de ansiedade e
sos de polipose adenomatosa familigkKPonde a  estresse podem levar a comportamentos de evitacdo
penetrancia é de praticamente 100%, além da exprestue terdo efeito oposto ao desejalém disso, uma

sao fenotipica da polipose que confirma a sindrome cligrande parcela de individuos com histéria familiar de
nicamenteApesar de se saber que 0 paciente em quessancer recusa-se a ser investigada em virtude de ha-
tdo tinha uma chance alta de ser portador de HNPCGyer sido mal informada quanto a seus riscos,
a primeira cirurgia proposta foi de colectomia direita freqientemente, por profissionais de saude com pouca
associada a acompanhamento colonoscapico rigoros@xperiéncia em testagem genética pré-sintontética
pois tem sido descrito que a chance de desenvolvimer¥, o que fala a favor da importancia do aconselhamento
to de cancer colorretal metacronico € de mais de 40%enético pré-teste e pds-teste para quaisquer situacdes
em 10 ands. Apesar do conhecimento de que o de- onde andlise de mutagdes for realizada com fins de
senvolvimento do cancer na HNPCC se da de formaliagndstico ou avaliacdo de risco. Por outro lado, a
bem mais rapida que nos outros tipos, nesse caso epossibilidade de testagem genética para HNPCC abre
especial, houve uma evolucéo extremamente rpida dmamgem a uma discusséo ainda maimerca de qual
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seria a conduta mais apropriada a se tomar com relagias profilaticas de grande porte é uma conduta aven-
¢cdo aos pacientes assintomaticos assim detectadosda, porém absolutamente contraproducente, até por-
Como ja mencionado acima, HNPCC tém penetranciajue o risco de neoplasias extracolbnicas ainda perma-
incompleta (de 80%). Dito de outra forma, isso signifi- necera mesmo assihit O avanco das pesquisas nes-
ca que um em cada cinco pacientes portadores dee campo podera revelar quais fatores levam ao
mutaces em genes de reparo jamais vird a desenvadurgimento de cancer nesses pacientes, incluindo-se ai
ver cancer algum (ao contrario do que ocorre com alelos modificadores, fatores epigenéticos, agentes
PAF, onde a penetrancia é de 100%). Uma vez gquembientais, abrindo novas possibilidades no diagnésti-
ndo se pode determinar quais desses individuos man¢o e manejo de sindromes de predisposi¢édo hereditaria
festardo CCR, submeter toda essa populacdo a cirueo cancercomo HNPCC.

ABSTRACT: In this article we report the case of a patient with lynch syndrome (HNPCC) who developed metaclonic rectal
cancer in a short time interval after the primary tumor had been treated (right colon cancer). The objective of this case report is
to point out the importance of clinical suspicion in the diagnosis of hereditary colorectal cancer and its therapeutics implications.

Key words: Colorectal hereditary cancer; diagnosis; treatment.
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