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RESUMEN

Objetivo: presentar un caso de una patologia de muy baja incidencia y realizar una revision bibliografica de
la misma.

Paciente y método: paciente femenina de 87 afios de edad que ingresa por guardia por cuadro compatible
con hernia inguinal atascada, por lo que se decide cirugia de urgencia. En el acto operatorio se identifica un
saco herniario de paredes engrosadas, con contenido intestinal con buena vitalidad, sin signos de necrosis,
identificando ademas abundante secrecién mucinosa en el saco herniario y proveniente de la cavidad
abdominal. Se decide terminar con la hernioplastia y realizar estudios complementarios diferidos. Luego

de los mismos, el comité de tumores decide la realizacién de nueva cirugia (hemicolectomia derecha con
ileotransverso anastomosis por tumor mucinoso de apéndice), durante la cual se constata ascitis gelatinosa.
La paciente evoluciona favorablemente y es dada de alta a las 72 horas del post operatorio.

La anatomia patoldgica informa adenocarcinoma mucinoso de apéndice bien diferenciado.

Discusioén: el Pseudomixoma Peritoneal es una entidad muy poco frecuente, que hace referencia a la
diseminacion peritoneal de un tumor cuyas células producen gran cantidad de mucina. La supervivencia
global de los pacientes es de aproximadamente 75 y 68% durante 5y 10 afios. La clasificacién mas
aceptada es la de Ronnet. Tradicionalmente, el tratamiento ha sido la cirugia de citoreduccion, aunque

hay autores que proponen procedimientos mas agresivos como la peritonectomia méas quimioterapia
hipertérmica intraoperatoria.

Palabras claves: Pseudomixoma Peritoneal; Adenocarcinoma Apendicular

ABSTRACT

Objective: to present a case of a very low incidence disease and a bibliographic review of it.

Patient and method: 87 years old female patient with a compatible history and physical exam for a stuck
inguinal hernia, for which we decided to perform emergency surgery. During the surgical procedure, we find
a thickened hernia sac, with mucus in it and in the abdominal cavity. The small intestine was vital and not
complicated. We finished the hernioplasty, and decided to perform complementary ambulatory studies to

the patient. After having them done, we decided, in an interdisciplinary committee, to perform an exploratory
surgery, (hemicolectomy with ileum transverse anastomosis for an appendix tumor), during which gelatinous
ascites was noticed. The patient evolve favorably and was discharged 72 hours post operation. The surgical
biopsy informed an appendix mucinous adenocarcinoma well differentiated.

Discussion: the peritoneal pseudomyxoma is a very infrequent entity. The overall survival is 75 and 68% for 5
and 10 years, respectively. Ronnet had published the most accepted histological classification. The accepted

treatment is the cytoreductive surgery, although some authors proposed a more aggressive treatment such
peritonectomy with hyerthermic intraperitoneal chemotherapy.

Keys words: Peritoneal Pseudomyxoma,; Appendiceal Adenocarcinoma

INTRODUCCION

El término Pseudomixoma Peritoneal (PMP) es una
entidad rara, poco frecuente con una incidencia de
0,0002%." Hace referencia a la diseminacién perito-
neal de un tumor cuyas células producen gran canti-
dad de mucina.

Existe un considerable debate acerca de la defini-
cién, clasificacién, lugar de origen y el prondstico del
PMP. Suelen proceder de un tumor apendicular per-
torado, y se distribuyen de forma caracteristica por la
superficie peritoneal. Aunque histolégicamente pue-
den no mostrar agresividad, clinicamente si lo ha-
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cen.? En ausencia de tratamiento, la mucina por su
evolucién natural llegard a comprimir las estructuras
vitales, como el colon, el higado, los rifiones, el est6-
mago, el bazo y el pancreas. Durante afios, el sindro-
me clinico de PMP ha sido enigmatico. El término
PMP fue introducido por primera vez por Werth en
1884.

El PMP presenta un crecimiento insidioso des-
pués de la presentacién inicial de un evento apendi-
cular y, por lo tanto, el diagnéstico antes de la cirugia
a menudo se retrasa. Ademads, el 10% de los pacientes
mueren de PMP en 5,5 afios desde su presentacién
inicial. La supervivencia global de los pacientes es de
aproximadamente 75 y 68% a los 5 y 10 afos, respec-
tivamente, segun lo revelado por Ronnett et al.

Las caracteristicas clinicas habituales de este tipo
de tumor son aumento de la circunferencia abdomi-
nal (40%), los tumores ovaricos bilaterales o unila-
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terales (20%), tumores del saco de la hernia (20%),
sindrome como la apendicitis (10%), y la infertilidad
(10%).°

Tradicionalmente el tratamiento tiene un cardcter
paliativo, basado en cirugias repetidas para aliviar las
obstrucciones intestinales drenando la mayor canti-
dad de mucus. Hoy en dia, hay autores que realizan
una aproximacién con intencién curativa median-
te complejas técnicas quirdrgicas (peritonectomia) y
quimioterapia intraperitoneal.?

REPORTE DE CASO

Paciente mujer de 87 afios, con antecedentes de hi-
pertensién arterial, infarto agudo de miocardio, in-
suficiencia cardiaca congestiva, que consulta en oc-
tubre de 2013 por cuadro de 3 dias de evolucién
caracterizado por la presencia de tumoracién dolo-
rosa, irreductible en regién inguinal derecha. El cua-
dro se acompaiia de la presencia de dolor abdominal
difuso de tipo cdlico y falta de eliminacién de gases
y materia fecal del mismo tiempo de evolucién. Al
examen fisico se observa tumoracién, eritematosa,
dolorosa, irreductible de 5 por 6 cm en regién ingui-
nal derecha, abdomen levemente distendido, indo-
loro a la palpacién, ruidos hidroaéreos aumentados.
Los estudios complementarios muestran una bioqui-
mica bdsica sin alteraciones. En la radiografia de t6-
rax no hay hallazgos patolégicos, mientras que en la
de abdomen se observan aislados niveles hidroaereos
de intestino delgado. La paciente es intervenida qui-
rirgicamente de urgencia por sospecha de cuadro de
hernia atascada.

En el acto quirdrgico se identifica saco hernia-
rio con paredes de espesor aumentado con conteni-
do intestinal con vitalidad conservada, sin signos de
necrosis, encontrando ademds abundante secrecién
mucinosa en el saco herniario y proveniente de la ca-
vidad abdominal (Fig. 1). Se toman muestras para
cultivo y biopsia diferida. Se decide terminar con la
hernioplastia con técnica de Lichtenistein, no em-
barcindonos en una cirugia exploratoria mayor de-
bido al estado general y las comorbilidades de la pa-
ciente, y habiendo resuelto su cuadro agudo (hernia
incarcerada). La paciente evoluciona favorablemente
y es dada de alta a las 24 horas del postoperatorio, so-
licitindole estudios complementarios ambulatorios.

La biopsia quirdrgica informa: saco herniario in-
guinal, fragmento de tejido conectivo fibroadiposo
difusamente infiltrado por extensos lagos de mucina
acida, sin elementos celulares y con focos de calcifi-
caciones distréficas.

Se realiza tomografia axial computada que infor-
ma: en regién cecal se observa masa ocupante espa-

cio de 85 mm de didmetro maximo, de bordes lobu-
lados, de contenido predominantemente liquido con
excepcion de la region central de aspecto tubular con
calcificaciones en su interior, que podria correspon-
der a apéndice de localizacién central. El liquido de
esta masa se extiende caudalmente hacia receso pél-
vico homolateral y fondo de saco de Douglas. Ha-
llazgos corresponden a lesién expansiva de la regién
cecoapendicular (Fig. 2).

En los controles postoperatorios y durante la rea-
lizacién de los estudios complementarios, la pacien-
te refiere pérdida de peso y leve distensién abdomi-
nal con cambios en el hdbito evacuatorio. La paciente
es presentada en comité de tumores donde se decide
realizar cirugia abierta, planteando una laparotomia
exploradora con hemicolectomia derecha e ileotrans-
verso anastomosis, por tumor apendicular sin perito-
nectomia mds quimioterapia intraoperatoria (Fig. 3).
Esto dltimo abalado por la edad y comorbilidades de
la paciente. Se realiza dicho procedimiento, en el cual
se identifica un importante tumor apendicular, irre-
gular, blando, friable, con abundante liquido mucino-
so libre (ascitis gelatinosa) en la cavidad abdominal a
predominio en fondo de saco de Douglas (Fig. 4). La
paciente evoluciona favorablemente y a las 72 horas
del postoperatorio se decide el alta hospitalaria.

La biopsia quirtirgica informa adenocarcinoma mu-
cinoso de apéndice bien diferenciado, con bajo grado
nuclear de aproximadamente de 3 x 4 cm, constitui-
dos por grandes lagos de mucina, los cuales disecan
e invaden la pared del 6rgano, extendiéndose a tra-
vés de la serosa con implantes sobre la pared colénica
y meso. Presento 9 ganglios sin metastasis. Cabo de
anastomosis libre de enfermedad.

|

Figura 1: Saco Herniario inguinal.
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Figura 3: Pieza quirtrgica.
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Figura 4: Diseminacion peritoneal.

DISCUSION

El pseudomixoma peritoneal fue descripto por pri-
mera vez en 1842 por Karl F Rokitansky, pero el tér-

mino fue utilizado en 1884 en asociacién con un

carcinoma mucinoso de ovario. Mis tarde, en 1901,

describié Franckel un PMP asociado con un tumor

quistico apendicular.

Hoy se conoce al pseudomixoma peritoneal como la
presencia de ascitis gelatinosa debido a la disemina-
cién peritoneal de células epiteliales productoras de
mucina. En pricticamente la totalidad de los casos, el
origen de estas células son tumores de apéndice. Es-
tos tumores apendiculares son de potencia maligna
variable, desde adenomas a adenocarcinomas, y tie-
nen un comportamiento distinto al resto de neopla-
sias gastrointestinales.?

Ronnet, mediante una clasificacién basada en las
caracteristicas histolégicas de los implantes perito-
neales y la naturaleza del tumor primario, logra la si-
guiente clasificacién:

1. Adenomucinosis: implantes peritoneales con mi-
nima atipia y actividad mitética, pero capaces de
producir abundantes cantidades de ascitis muci-
nosa. Son tumores superficiales, no invasivos. El
tumor primario suele corresponder a un adeno-
ma mucinoso apendicular.

2. Carcinomatosis mucinosa peritoneal: incluye
implantes peritoneales con abundante mucina
pero cuyo epitelio tiene caracteristicas citologi-
cas de carcinoma, con células en anillo de sello.
Produce invasién de érganos vecinos, linfadeno-
patias y pueden metastatizar mds alla de la cavi-
dad abdominal. El tumor primario suele corres-
ponder a un adenocarcinoma apendicular u otra
neoplasia gastrointestinal.

3. Tipo intermedio: entidad con predominio de
adenomucinosis pero con dreas focales de adeno-
carcinoma.

El diagnéstico preoperatorio es dificil, debido a la
naturaleza no especifica de la enfermedad. La lesién
puede ser identificada por métodos radioldgicos, eco-
gréficos o endoscépicos.?

Tradicionalmente, el tratamiento de esta enferme-
dad ha sido la cirugia, mediante repetidas interven-
ciones ante las eventuales recidivas, que busca drenar
la ascitis gelatinosa y eliminar la mayor cantidad de
tumor. Se consiguen de esta forma intervalos libres
de enfermedad en torno a los 2.5 afios, y una super-
vivencia global a 5 afios del 3-50%, segun las series,
sin curaciones a largo plazo, independientemente del
subtipo histolégico.
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