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Resumen

Infroduccién: la incidencia del mucocele es desconocida vy su hallazgo es frecuente durante una
apendicectomia; la importancia clinica de esta patologia radica cuando la perforacion de la
neoplasia apendicular mucinosa determina la aparicion del pseudomixoma peritoneal que obliga
al cirujano a tomar una decision terapéutica si el hallazgo imprevisto ocurre durante el periodo
prequirdrgico.

Caso clinico: mujer de 61 aios con historia de dolor abdominal inespecifico de varios meses de
evolucién, localizado en hipogastrio y fosa iliaca derecha; al examen fisico se palpa masa de 15
cm de didmetro en hemiabdomen inferior. Los exdmenes de imagen confirman la presencia de un
tumor mucinoso quistico de ovario, mismo que fue tratado con cirugia citorreductora; el reporte
patolégico es pseudomixoma peritoneal de bajo grado de malignidad, de origen del apendicular.
Conclusiones: el pseudomixoma peritoneal es una condicidén clinica inespecifica causada por
diseminacién de mucina extracelular en la cavidad abdominal; el manejo quirdrgico de esta
patologia ha cambiado en los Ultimos anos aceptdndose por los buenos resultados, la citorreduccion
mds agresiva y gquimioterapia intraperitoneal y sistémica. El uso de quimioterapia sistémica en aquellos
casos donde el fumor no es resecable estd en fases preliminares de investigacion.
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Peritoneal pseudomixoma

Abstract

Background: incidence of mucocele is unknown, and it’s found during apendicetomy; the clinical
importance is when the perforation of mucinous appendix neoplasia determines the formation of the
peritoneal pseudomixona that forces to take a decision prior surgery.

Clinical case: woman of 61 years with a past history of unspecific abdominal pain, of several months
of evolution, located in hypogastrium and lower right quadrant. At physical exam palpation shows a
15 cm tumor in left lower quadrant. Radiology test confirms the presence of a mucinous cystic tumor
of ovary. It was freated with cito-reduction surgery. Pathology reports peritoneal pseudomixoma of
low grade, of appendix origin.

Conclusiones: peritoneal pseudomixoma is an unspecific clinical condition caused by dissemination
of extracellular mucinous in abdominal areq; surgery has sown best results in freatment. Adjuvant
chemotherapy is still in research.
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Introduccidon

El 0% de las neoplasias epiteliales apendiculares
son de tipo mucinoso, debido a su revestimiento
productor de moco. El término mucocele se
refiere a la dilataciéon apendicular, producto
de la acumulaciéon intraluminal de moco. Su
incidencia hasta el momento es desconociday el
hallazgo durante una apendicectomia es usual'.
El pseudomixoma peritoneal se caracteriza porla
diseminacién de mucina en cavidad peritoneal
subsecuente a la perforacion de una neoplasia
mucinosa apendicular; el hallozgo quirdrgico,
en su mayoria incidental, obliga al cirujano
a tomar una decision terapéutica durante el
procedimiento quirldrgico.

Se presenta un caso de pseudomixoma
peritoneal, hallazgo durante un procedimiento
quirdrgico por un tumor ovdrico.

Caso clinico

Mujer de 61 anos de edad, con antecedentes
clinicos de hipertensién arterial, diabetes mellitus
tipo Il e hipoftiroidismo; acude por dolor difuso
de 8 meses de evolucion a nivel de hipogastrio y
fosa iliaca derecha con remisiones esporddicas;
a la exploracién fisica, se palpd una masa de 15
cm de didmetro localizada en hemiabdomen
inferior, movil y dolorosa. Los exdmenes de
laboratorio y Ca 125 fueron negativos. La
resonancia magnética abdominal y pélvica
(ver figura 1) evidencia una lesion expansiva
multiloculada con densidad liquida a nivel de
anexo derechode 16 cmx9cmx 13cmy en el
lado izquierdo de 10 cm x 8 cm x 8 cm. Ademds,
se reporta una imagen quistica cefdlica al anexo
derecho, adyacente al ciego de 6 cm x 4 cm
con compromiso peritoneal difuso vy liquido libre
a nivel perinepdtico, periesplénico y pelvis.

Se redlizd una cirugia  citorreductora
evidencidndose enelanexoizquierdolapresencia
de un tumor poliquistico, de revestimiento liso
con septos, de contenido mucoide claro, de 15
cmx 10 cm de tamano. En el anexo derecho una
tumoracion de 16 cm x 12 cm. Ademds, solucion
de continuidad de 0,3 cm en el apéndice cecal
con presencia de adherencias y dreas nodulares
quisticas desde donde fluye material mucoso
blanquecino (ver figura 2).

El estudio de histopatologia reporta abundante

material mucinoso en la superficie de la luz
apendicular y por fuera de su serosa y ovario;
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el diagndstico fue pseudomixoma peritoneal
de bagjo grado de malignidad, originado en el
apéndice cecal, con compromiso ovdrico, de la
serosa uterina y del omento (ver figura 3).

Figura 1. Resonancia magnética abdominal y pélvica. Enla
proyeccién coronal se observa tumoraciones multiquisticas
en ambos anexos. En el corte axial se detecta liquido libre
peritoneal, tumores pericecal (TP), de anexo derecho
(TAD), de anexo izquierdo (TAl) y liquido libre (LL).

Figura 2. Apéndice cecal con multiples dreas nodulares
quisticas.

La evoluciéon postquirdrgica fue satisfactoria. Se
indicé quimioterapia sistémica con carboplatino
y paclitaxel.
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Figura 3. Estudio histopatolégico del apéndice cecal que
evidencia falta de continuidad de la pared y salida de
material mucinoso amorfo a través (flecha). Tincién con
hematoxilina-eosina, aumento 10X.

Revision

Una condicion clinica caracteristica de
los fumores apendiculares mucinosos es el
pseudomixoma peritoneal o “jelly belly”, término
usado por Werth en 18842 y Frankel en 19013,
se caracteriza por la presencia de ascitis e
implantes mucinosos en peritoneo y omento'4.
Afecta en mayor proporcién a mujeres entre 50 a
60 anos, estimdndose una incidencia de 2 casos
cada 10.000 laparotomias®. El cuadro clinico estd
determinado por un patrén de diseminacion
difusa de las células tumorales mucinosas
en cavidad peritoneal', acompanado de
incremento del perimetro abdominal y dolor
abdominal inespecifico'.

El ultrasonido abdominal y pélvico permite
demostrar la presencia de ascitis ecogénica
no movil, con mdultiples masas semisdlidas
y fenestradas. Mediante la tomografia, se
detecta una densidad grasa como hallazgo
caracteristico de la ascitis mucinosa peritoneal
mientras que, la resonancia magnética parece
ser prometedora para estadificar la tumoracion
y determinar pacientes que serdn sometidos
a cirugia citorreductora, procedimiento que
estd en proceso de investigacion*¢. El estudio
histoldgico es el 'patrén oro’ para el diagndstico
de esta patologia*.

Existen reportes de casos esporddicos de tumores
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primarios de colon, recto, mama, pulmén,
pdncreas, estbmago, vesicula biliar, vejiga,
intestino delgado y trompas de Falopio asociados
al desarrollo de pseudomixoma peritoneal.
La rofura de un tumor mucinoso apendicular
es reconocida como el factor que origina un
pseudomixoma peritoneal, sin embargo es usual
observar en mujeres la presencia de tumores
simultdneos a nivel de ovario, que gracias a
estudios de inmunohistoquimica y técnicas de
genética molecular, permiten determinar que
el tumor ovdrico es una metdstasis del tumor
primario apendicular mucinoso®.

Sobre la historia natural del pseudomixoma
peritoneal, destaca la lenta progresién del tumor
que lleva a la muerte por caquexia y cuadros
obstructivos parciales o totales®, debido «
cambios inflamatorios por implantes peritoneales
tumorales que forman fistulas y adherencias®”.

La histopatologia usualmente reporta la

presencia e se material amorfo mucinoso y tejido

filoroso; la mayoria de casos son CK-20 positivo y

CK-7 negativo®. En 1995, Ronnet y colaboradores

describieron tres categorias histopatoldgicas:

* Adenomucinosis diseminada: caracterizada
por lesiones peritoneales con abundante
mucina extracelular, escasa proliferacion
epitelial y escasa atipia.

e Carcinomatosis mucinosa: presencia de
lesiones peritoneales con abundante epitelio
mucinoso, con caracteristicas estructurales y
citolégicas de carcinoma.

e Caracteristicas infermedias entre
adenomucinosis diseminada y carcinomatosis
Mucinosa.

Esta clasificacion determina diferencias en la
supervivencia a los 5 anos de acuerdo al patrén
histopatoldégico, estimdndose una sobrevida
del 84% en casos de con adenomucinosis
diseminada, 37,6% para los pacientes con
caracteristicas intermedias y 6,7% en pacientes
con carcinomatosis mucinosa’.

Porlabaja disponibilidad de estudios prospectivos
randomizados, el tratamiento del pseudomixoma
peritoneal es controversial; se han propuesto
alternativas para su manejo'®© que incluye
procedimientos citorreductores agresivos con
evacuacion del liquido ascitico (supervivencia
del 50% a 85% a los 5 anos y 20% a los 10 anos)®.
Sugarbaker, en el ano 2006 propuso una cirugia
citorreductora mds agresiva a través resecciones
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viscerales extensas con peritoniectomia vy
quimioterapia intraperitoneal con mitomicina a
42°C combinada con quimioterapia sistémica
adyuvante con 5- fluorouracilo durante 5 dias,
reportando una supervivencia de 20 anos
hasta en el 70% de casos, si el fumor mucinoso
es minimamente invasivo y la citorreduccion
realizada es 6ptima'®. Otro estudio que siguid el
mismo protocolo reporta una supervivencia de 5
anos en el 87% de casos y un 60% de pacientes
libres de enfermedad'’; otfro frabagjo informa
una mortalidad del 3% y morbilidad del 49%'"'2.
Factores como el tipo histoldgico, procedimiento
citorreductor completo, uso de quimioterapia
intraoperatoria caliente y factores propios del
paciente son factores que pueden alterar la
supervivencia del paciente!'?,

Revisiones sistemdticas, resaltan que gracias
al procedimiento de Sugarbaker, el reporte
de supervivencia bordea el 95% a los 2 anos y
entre el 60% a 68% a los 10 anos'®, resultados
prometedores a largo plazo' ',

Discusion
El pseudomixoma peritoneal es un tumor
intraperitoneal sin  diseminacion linfatica o

hematdgena, porlo que, el uso de quimioterapia
sistémica es cuestionado; un ensayo en fase
Il que contempla el uso de mitomicina C vy
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Conclusion

El pseudomixoma peritoneal es una condicion
clinica inespecifica  subsecuente a la
diseminacién de mucina extracelular hacia la
cavidad abdominal por perforacion de una
neoplasia apendicularmucinosa; su presentacion
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de quimioterapia intraperitoneal caliente vy
sistémica con buenos resultados en términos de
supervivencia, morbilidad y mortalidad. El uso de
quimioterapia sistémica en casos no resecables
estd en fases tempranas de investigacién.
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