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Resumen:

El pseudomixoma peritoneal, consiste en la presencia de implantes generalizados de material mucinoso en cavidad abdominal como
depositos tumorales en todo el peritoneo, cuya etiologia mas frecuente es la rotura espontanea o intraoperatoria de una neoplasia
mucinosa apendicular de bajo grado de malignidad. La enfermedad regularmente es diagnosticada después de los 40 afios. Se
presenta clinicamente con una variedad de signos y sintomas inespecificos. La tomografia computada es el método diagndstico mas
utilizado, ya que brinda un aumento en las densidades del liquido mucinoso, en comparacién con el liquido no mucinoso y brinda una
planeacion preoperatoria con fines prondstico. El tratamiento tradicional consiste en cirugia de citorreduccion. La estrategia actual
de tratamiento consiste en cirugia Unica de citorreduccion en combinacién con quimioterapia intraperitoneal hipertérmica.
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Abstract:

The peritoneal pseudomixoma consists in the presence of generalized implantation of mucinous material in the abdominal cavity as
of tumoral deposits in all the peritoneum, which most frecuent etiology is the spontaneous or intraoperatory rupture of a low grade of
malignancy mucinous apendicular neoplasm. The disease is regularly diagnosed after 40 years of age. Its clinical presentation is very
inespecific. The computed tomography is the most used diagnostic method because it denotates an increase in the densities of the
mucinous fluid in comparison with the non mucinous fluid and gives a preoperatory planeation with pronostic goals. The traditional
treatment consists in cytoreduction. The current treatment strategy consists of surgery in combination with intraperitoneal hyperthemal
chemotherapy.
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Introduccién

Los tumores del apéndice cecal representan
entidades poco frecuentes, presentes en el 1% de
las piezas de patologia obtenidas por apendicec-
tomias, constituyendo el 0,5% de las neoplasias
digestivas!. Su diagnéstico suele representar un
hallazgo en el estudio anatomopatologico de una
pieza quirurgica tras sospecha clinica de apendi-
citis aguda?.

La clasificacion de tumores mucinosos del
apéndice resulta controvertida y en ocasiones

confusa3 debido a la ausencia de consenso en los
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Términos diagnosticos habitualmente emplea-
dos*. El término mucocele representa un con-
cepto macroscopico que hace referencia a dilata-
cion de la luz apendicular, con o sin obstruccion,
secundario a acumulo anormal de mucina, cuya
causa mas frecuente es el adenoma mucinoso
apendicular (aunque también puede asociarse a
neoplasia de ovario, mama, higado o incluso pro-
cesos no neoplasicos)®.

El pseudomixoma peritoneal (PMP), con una
incidencia estimada de 1-2 casos en un millon®,
consiste en la presencia de implantes generaliza-

dos de material mucinoso en la cavidad abdomi-
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nal como depdsitos tumorales en todo el perito-
neo’, cuya etiologia mas frecuente es la rotura es-
pontanea o intraoperatoria de una neoplasia mu-
cinosa apendicular de bajo grado de malignidad.
En 1995, tres categorias distintas de pseudomi-
xoma peritoneal fueron propuestas sobre la base
en hallazgos patol6gicos®°. Recientemente, se ha
confirmado la importancia del subtipo histopatolo-
gico ya que el subtipo carcinoma peritoneal muci-
noso (CPM) se informd ser un predictor indepen-
diente de peor supervivencia global basado en
una serie de casos con seguimiento a largo
plazo®. Resulta fundamental evitar la rotura del
apéndice durante la intervencion para prevenir la
diseminacién de su contenido y el posterior desa-
rrollo de un pseudomixoma peritoneal. El trata-
miento de esta entidad; se considera que una
apendicectomia es suficiente, otros autores reco-
miendan un tratamiento mas agresivo en forma de
hemicolectomia derecha y exéresis de todo el ma-
terial mucoide implantado y citorreduccién®. Algu-
nos grupos defienden la necesidad de cequec-
tomia o hemicolectomia derecha, solo en caso de
afectacion de la base apendicular. Respecto al
tratamiento especifico de los implantes peritonea-
les, existe experiencia con la aplicacién de qui-
mioterapia intraperitoneal asociada a citorreduc-
cion (implantes menores de 2,5 mm), con mejoria
del prondstico en neoplasias con atipia citolégica
de bajo grado®1°.

Los factores mas importantes a tener en cuenta
ante toda lesion mucinosa apendicular son la pre-

sencia y/o extensién de mucina extra-apendicular,

la presencia de epitelio en la mucina o en cual-
quier otra parte del peritoneo y el grado de atipia
citologica, tanto del apéndice como del epitelio de
la mucina, ya que todas estas variables influyen
en el prondstico de la enfermedad®>°.

Decidimos realizar esta revision de la literatura
con el fin de dar a conocer las actualizaciones y la
nueva clasificacion anatomopatoldgica de esta

entidad clinica.

Discusion:

El PMP es una neoplasia indolente con manifes-
taciones inespecificas, que tiende a ser mal diag-
nosticado o descubierto en etapas avanzadas.
Entidad de dificil diagnéstico, con complicaciones
fatales. A pesar de un enfoque multidisciplinario
compuesto de una extensa gama de procedi-
miento quirdrgico y la quimioterapia, el PMP se re-
pite con frecuencia y pone en peligro cada vez
mas la calidad de vida. Esto a pesar del hecho de
qgue "las enfermedades raras son poco frecuen-
tes, pero los pacientes de enfermedades raras
son numerosos"t.

El PMP se ha encasillado en un grupo hetero-
géneo de condiciones patolégicas con una pre-
sentacion clinica similar, con el sitio del tumor pri-
mario, fenotipo neoplasico de las células tumora-
les peritoneales y la clasificacion de la enferme-
dad que esta siendo objeto de controversia. Sin
embargo, se han hecho intentos para definir mejor
y clasificar la condicion en base a las caracteristi-
cas clinico-patologicas. Ronnett et al.1? sugiere la
clasificaciéon de los tumores mucinosos peritonea-

les multifocales en tres grupos. Estos incluyen
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adenoma mucinoso peritoneal difuso (AMPD),
carcinomatosis peritoneal mucinosa (CPM) y un
tercer grupo hibrido llamado carcinomatosis peri-
toneal mucinosa con caracteristicas intermedias o
discordantes (CPM I/D), también conocido como
grupo de rasgos intermedio (GRI). Segun esta cla-
sificacion clinicopatoldgica, AMPD incluye lesio-
nes peritoneales histologicamente benignos aso-
ciados con ruptura de adenomas mucinosos
apendiculares, asi como aquellos con patologia
similar pero que carece de un adenoma apendi-
cular demostrable. Sugarbaker!3, define PMP
como un grado | de adenocarcinoma mucinoso
gue surge de un adenoma apendicular. Mas tarde,
se estipuld que el término PMP debe utilizarse ex-
clusivamente para describir el sindrome clinico de
ascitis mucinosa acompafiado de una distribucién
caracteristica de los tumores mucinosos perito-
neales con las caracteristicas patolégicas de
AMPD?4, Otros estudios apoyaron firmemente la
idea de que los PMP es en general una neoplasia
de bajo grado, indolente de origen apendicular
con metastasis a distancia raras y participacion
improbable de érganos sélidos’15-16, Dado que ni
el adenoma ni el adenocarcinoma representan
precisamente la naturaleza neoplasica de PMP,
“la neoplasia mucinosa de bajo potencial maligno”
y "neoplasia mucinosa apendicular de bajo grado”
han sido propuestas en la literatura como los tér-
minos alternativos para la descripcion patolégica
del tumor PMP18,

Fisiopatologia:

El proceso patoldgico se da con la transforma-
cién neoplasica de las células caliciformes apen-
diculares y la posterior formacion de un tumor mu-
cinoso primario. Mientras que la proliferacién de
las células tumorales mantengan su nivel consti-
tutivo de expresion de mucina. Como resultado, la
secrecion de mucina en general se eleva drama-
ticamente?®, esto es seguido por la acumulacion
intraluminal de mucina y eventual desarrollo de un
mucocele apendicular. Una pequefia perforacion
o ruptura del mucocele es el evento clave hacia el
desarrollo del PMP a través del cual las células
tumorales acceden a la cavidad peritoneal. A falta
de moléculas de adhesion de la superficie celular,
las células tumorales exfoliadas circulan pasiva-
mente con el fluido peritoneal y se redistribuyen
por toda la cavidad peritoneal. Como resultado,
los implantes tumorales y colecciones de mucina
se forman en los sitios de reabsorcion de liquido
peritoneal, asi como dentro de las porciones de-
pendientes de la cavidad peritoneal para crear el
patron caracteristico de PMP y diseminacion peri-
toneal®. El acumulo de mucina aumenta la presion
intraabdominal y comprime las visceras. Ademas,
una amplia participacion de la superficie perito-
neal promueve respuestas inflamatorias y fibro-
tica variable en el entorno peritoneal y por lo tanto
el desarrollo de obstruccion intestinal como una

complicacion fatal de la enfermedad?é-1°,
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Diagnostico:

La enfermedad es diagnosticada por lo general
después de los 40 afios'®, con una edad media al
diagnéstico de 53 afios?°. EI PMP se presenta cli-
nicamente con una variedad de signos y sintomas

inespecificos y en ocasiones poco comunes.

Manifestaciones Clinicas:

Las manifestaciones clinicas del PMP pueden
ser mas o menos clasificadas en base a la progre-
sion de la enfermedad?. En la enfermedad avan-
zada, el aumento de la circunferencia y dolor ab-
dominal relacionados con obstruccion intestinal
son el sintoma mas visto en un 30-50% de los pa-
cientes como resultado de la difusion del tumor
mucinoso y ascitis gelatinosa clasicamente pre-
sente en la laparotomia. En la enfermedad menos
avanzada, los sintomas locales se observan en
50-80% de los pacientes, sin ascitis gelatinosa y
pudiera corresponder al sitio del tumor primario,
como sintomas de apendicitis, como en el 25% de
los casos, o la ubicacion de los implantes perito-
neales, incluyendo dolor abdominal bajo, presion
pélvica y dolor ginecol6gico en mujeres debido a
los depdsitos de mucina del tumor ovarico muci-
noso en el 20-30% de los pacientes??-23, Por Ul-
timo, el PMP se encontré casualmente en hasta el
20% de los pacientes sometidos a procedimientos
tales como laparotomias, laparoscopia o ecogra-
fia para otras condiciones médicas, por ejemplo,
hernia?4, tumor de vejiga?®, en orina6, prolapso
utero-vaginal total?’, cancer de recto recurrente?®,

embarazo?® y en cesarea®°.

Diagnostico por imagen:

- Biopsia guiada por ultrasonido, con la desven-

taja que la puncién percutanea puede ofrecer
errores de muestreo, y falsos negativos de-
bido a la baja cantidad de mucina o baja den-
sidad celular en la muestra?*.

-  Tomografia computada (TC): es el método

diagnostico méas utilizado, ya que brinda un
aumento en las densidades del liquido muci-
noso, en comparacion con el liquido no muci-
noso®! y brinda una planeacion preoperatoria
y fines prondstico32.

- Oftros métodos de imagen: la resonancia mag-

nética (RM), se ha utilizado para la identifica-
cion del mucocele, y sus criterios morfolagi-
cos,yaque en T1y T2 son mas sensibles a la
discriminacion entre ascitis mucinoso o flui-
dos®3. La tomografia con emisién de positro-
nes (PET) se ha sugerido para documentar la
diseminaciéon peritoneal** y la evaluacion
preoperatoria y potencial para la citorreduc-

cién completa®>.

Marcadores tumorales:
No existe un marcador tumoral especificol®, pero
se han estudiado:

- Antigeno carcinoembrionario: se reporta con

poder diagnostico y prondstico sin especificar
valores.
- CA 19-9: se han reportado valores predictivos

para diagnostico y prondstico3.
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- CA 125: conocido como MUC16. Se ha suge-
rido como un marcador con sensibilidad de
diagnostico para PMP. Pero si es utilizado
como un marcador para tumores ginecologi-
cos especificamente para tumoracion ovarica.

Estos marcadores se han utilizado como segui-

miento en pacientes con terapia citorreductora®’.

Histopatoldgico:

Las caracteristicas del PMP es paucicelular con
abundante mucina con epitelio mucinoso neopla-
sico. Los marcadores de inmunohistoquimica
pueden ayudar al diagndstico e identificar el ori-
gen del mismo. Estos incluyen citoqueratina 20
(CK20), proteina homeobox de tipo caudal 2
(CDX-2), y MUC2 positivos; asi como citoquera-
tina 7 (CK7) y CA125 negativos. Es de particular
interés el MUC2 ya que se utiliza como factor pro-
néstico aunque es controvertido aun su utiliza-

cions3s,

Tratamiento:

El tratamiento tradicional consiste en una ciru-
gia de citorreduccion repetitiva. Debido a la pre-
sencia de depdésitos tumorales después de la pri-
mera cirugia de reduccién de volumen, este enfo-
que podria ser el resultado en el alivio a corto
plazo con recurrencia o progresion inminente, por
lo tanto, se deben hacer los procedimientos conti-
nuamente y asi ofrecer una supervivencia gene-
ral, con una tasa de supervivencia de aproxima-
damente el 50% (de 5 a 10 afios). Un enfoque

mas agresivo propuesto por Sugarbaker3®40 uti-

liza peritonectomia y resecciones viscerales, lla-
mandola cirugia citorreductora (CRS), en combi-
nacion con quimioterapia intraperitoneal hipertér-
mica (HIPEC) que se caracteriza por ataques di-
rectos de la enfermedad microscopica, la disponi-
bilidad de medicamento locorregional, exposicion
sistémica minima y una mejor penetracion del far-
maco a través de la hipertermia. Esta estrategia
comprende el actual estandar de tratamiento para
los PMP con beneficios conocidos bien documen-
tados*l. Otras modalidades propuestas incluyen
la laparoscopia para la enfermedad menos avan-
zada*?>*3, radioterapia abdominopélvica conjunta
(WAPRT) como tratamiento paliativo** y el uso de

mucoliticos4>.

Prondstico:

Es una enfermedad neoplasica con curso croé-
nico, invasiéon indolente, metastasis intraperito-
neal tardia, rara vez fuera de él y cuando existen
complicaciones potencialmente mortales. Las ca-
racteristicas biolégicas del tumor y el acceso a la
atenciéon en centros oncolégicos especializados
con un programa para patologia maligna perito-
neal*® comprenden el factor pronéstico mas im-
portante. A través de un estudio retrospectivo,
multi-institucional sobre 2.298 pacientes tratados
en 16 centros especializados afiliados a la Onco-
logy Group Internacional Chua?° et al. reportaron
una tasa de supervivencia media de 196 meses
(16,3 afnos) y una tasa de supervivencia libre de
progresion media de 98 meses (8,2 afios), asi
como de 10 y 15 afos las tasas de supervivencia

de 63% y 59%, respectivamente.
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