salpingo-ooforectomia bilateral profilacticas, uma
vez que a sua eficacia estd provada na preven¢do dos
cancros endometrial e ovarico, ao contrario da detec-
¢do precoce. Schmeler e col®* realizaram um estudo
retrospectivo em portadoras de muta¢des em genes de
reparacdo do ADN (mismatch repair - MMR), tendo
sido uma percentagem submetida a cirurgia profilac-
tica e seguidas durante cerca de 10 anos. Nio se veri-
ficaram neoplasias ovaricas ou endometriais nas mu-
lheres submetidas a cirurgia, enquanto 33% das no
operadas vieram a manifestar cancro endometrial e
5,5% cancro ovarico. Estes dados apontam para a efi-
c4cia da histerectomia total e salpingo-ooforectomia
bilateral profildctica na SL, eficacia essa confirmada
pelo trabalho de Chen e col®>. Os cirurgides devem
estar alertados para a possibilidade de existir um car-
cinoma endometrial ndo detectado na data da colecto-
mia profilactica, razdo pela qual se recomenda a reali-
zacao de biopsia endometrial prévia a esta cirurgia.

Os sintomas resultantes de uma menopausa cirtr-
gica nas mulheres submetidas a ooforectomia bilateral
na pré-menopausa podem ser tratados com terapéuti-
ca hormonal, uma vez que ndo ha contra-indicacdo ao
seu uso nas mulheres com SL.

A vigilancia deve ter inicio aos 30-35 anos, com
ecografia transvaginal com avaliag@o da espessura do
endométrio e biopsia endometrial anuais. As pacien-
tes devem ser incentivadas a contactar o seu médico
assistente no caso de surgir algum sinal ou sintoma
incomum, como hemorragia uterina anormal.

A histerectomia total com salpingo-ooforectomia
bilateral profilactica deve ser proposta a todas as mu-
lheres que tenham terminado o seu projecto reprodu-
tivo, especialmente aquelas que v@o ser submetidas
a cirurgia por CCR. Nas portadoras de muta¢do em
MSHG a cirurgia profilactica ndo deve ser adiada para
além dos 50 anos, uma vez que o risco cumulativo de
carcinoma do endométrio nestas mulheres € conside-
ravelmente superior’.

TUMORES DIGESTIVOS SUPERIORES
Tumores gastricos
O risco cumulativo de cancro gastrico em pacientes com

SL € muito variavel em funcdo da populag¢io estudada’
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(Quadro IIT). Regista-se um risco aumentado em areas
geograficas com incidéncia mais elevada de cancro gés-
trico na populagdo geral, como na Asia®. A idade média
de diagndstico varia entre 0s 47 ¢ 0s 56 anos.

O tipo histoloégico mais comum na SL € o tipo in-
testinal, com alto grau de instabilidade de microssa-
télites®”. Este subtipo desenvolve-se a partir da infec-
¢do por Helicobacter pylori, gastrite atrofica cronica
e progressdo de metaplasia intestinal para displasia.

A realizagdo de endoscopia digestiva alta para vi-
gilancia do cancro gastrico em doentes com SL tem
sido cada vez mais defendida, apesar da auséncia de
consenso. Nas familias com casos de cancro gastri-
co, 0 seu uso esta ja implementado’. Foi ja descrita
uma associacgdo entre este cancro e a mutacdo no gene
MSH?2%, sem que, no entanto, esteja definitivamente,
confirmada®. Vansen e col® propuseram a vigilancia
endoscopica apenas nos paises com elevada incidén-
cia de cancro gastrico. Ja Lindor e col* ndo recomen-
dam a endoscopia por rotina, apesar de esta poder ser
oferecida periodicamente.

Nao ha, portanto, consenso relativamente a reali-
zagdo de gastroduodenoscopia em qualquer paciente
com SL, podendo este exame ter interesse nos indivi-
duos com histdria familiar de cancro gastrico. Reco-
menda-se, ainda, pesquisa da infecgdo por Helicobac-
ter pylori e sua erradiacdo antes do aparecimento de
uma lesdo pré-neoplasica.

Tumores do intestino delgado

Nos pacientes com SL, o risco cumulativo de cancro
do intestino delgado ao longo da vida é de 2 a 8%,
cerca de 100 vezes superior ao da populagdo geral.
Este risco € quase semelhante ao risco cumulativo ao
longo da vida para o CCR na populagdo geral, para
o qual o rastreio € recomendado. A idade média de
diagndstico varia entre os 39 e os 53 anos, cerca de
10 a 20 anos mais cedo do que na populagdo geral; o
sexo masculino apresenta um risco ligeiramente su-
perior em relagdo ao sexo feminino. Em 34 a 78%
dos pacientes com o diagndstico de neoplasia ma-
ligna do intestino delgado, esta surge como primeira
manifestacdo maligna associada a SL. A localiza¢o
mais frequente dos tumores ¢ o duodeno (43%) ou
jejuno (37%), podendo surgir também no ileo (20%).



