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Resumen

Se presenta un caso de pseudomixoma peritoneal originado
en un adenocarcinoma mucinoso del apendice cecal manejado
en el Instituto Nacional de Cancerologia (I.N.C.), Bogota,
Colombia.

Se revisa la literatura disponible sobre el tema haciendo énfa-
sis en los aspectos etiopatogénicos y patoldgicos, y en las dife-
rentes modalidades de tratamiento de esta rara y enigmdtica
entidad cuyo diagnostico casi siempre es inesperado durante
la laparotomia.

Palabras claves: pseudomixoma peritoneal, ascitis gela-
tinosa, adenomucinosis peritoneal diseminada, carcinomato-
sis mucinosa pen’tonea].

Summary

A case qf Pseudomyxoma Peritonei originated in a mucinous
adenocarcinoma of the appendix is presented. The patient was
attended at the National Cancer Institute of Bogotd, Colom-
bia.

Literature is reviewed, making emphasis on the etiopathogenic
and pathology aspects, and treatment modalities qf this itzfre—
quent and enigmatic entity.

Key Words: Pseudomyxoma Peritonei, Mucinous ascites,
“jelly belly”, peritoneal diseminated adenomucinosis, perito-
neal mucinous carcinomatosis.
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Introduccion

1 pseudomixoma peritoneal (PMP) es una entidad

inusual que algunos han denominado enigmatica
y que se presenta como consecuencia de un tumor
primario productor de mucina ya sea en el apéndice
cecal o en el ovario.

Desde su primera descripcion en 1842 por Roki-
tansky (1) hasta nuestros dias, aun persisten contro-
versias en cuanto a su etiopatiogenia y manejo, tal
vez, debido a su baja incidencia, lo que no permite
estudios prospectivos. Se ha definido el PMP como “la
presencia de masas de contenido mucinoso en la cavi-
dad peritoneal (ascitis mucinosa - “Jelly belly”), cuya
patogenesis ha sido atribuida a la ruptura o metasta-
sis de una neoplasia mucinosa primaria de un 6rgano
intraperitoneal (apéndice u ovario)” (2-6).

Literalmente, el PMP es definido como un falso
tumor mucinoso del peritoneo ya que casi siempre es
identificado un tumor mucinoso del apéndice como
sitio primario de la enfermedad.

Caso clinico
Hombre de 44 afios, quien consulta a clinica par-
ticular en septiembre 19 del 2002 por cuadro de 24
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horas de evoluciéon consistente en dolor en la fosa
iliaca derecha que luego se irradia a todo el abdo-
men, acompafiado de nauseas y vomito. Al examen
fisico presenta como datos positivos, dolor abdominal
generalizado con signos de irritacion peritoneal. El
cuadro hematico presenta leucocitosis (12.800/ml),
con neutrofilia. Se llega a la impresion diagnostica
de apendicitis aguda y es llevado a una laparotomia
exploratoria encontrando apendice cecal inflamada
con perforacion en la punta, escaso material puru-
lento en cavidad y engrosamiento a nivel del omento
mayor. Se maneja con apendicetomia, lavado de cavi-
dad y biopsia del omento mayor. El reporte anato-
mopatologico revelo adenocarcinoma mucinoso con
compromiso de todas las capas y la grasa adyacente
(apéndice), adenocarcinoma mucinoso metastasico
(epiplon). Con base en este reporte es reintervenido
diez dias después para ampliacion de margenes (hemi-
colectomia derecha mas omentectomia), encontrando
siembras tumorales diseminadas en toda la superficie
de los epiplones mayor y menor, por lo que se decide
cerrar al paciente sin manejo adicional.

Tres dias después es conocido en el INC a donde
fue remitido para una segunda opinion medica. Ana-
lizado el caso se propone relaparotomia (citorreduc-
cion) y quimioterapia intraperitoneal y sistémica. El
paciente rechaza el manejo quirargico, sometiendose
solo a la quimioterapia sistémica durante un ano extra
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institucionalmente (5 FU - leucovorin, cinco ciclos).
Durante tres anos permaneci(') asintomatico excepto
por aumento progresivo del perimetro abdominal.
El 9 de septiembre del 2003 el paciente reingresa
al INC con cuadro clinico de un mes de evolucion
consistente en distension abdominal, vomito, ausen-
cia de flatos y de deposiciones de cuatro dias de
evolucion. Al examen fisico presenta mal estado gene-
ral y nutricional (caqueéctico), deshidratado, con pali-
dez muco cutanea y ligero tinte ictérico en escleras.
Abdomen globoso, con masa dura multilobulada,
fija y no dolorosa que ocupa todos los cuadrantes
del abdomen, ademas de una lesion supraumbilical,
movil, blanda no dolorosa que correspondia a una

Figura 1. Paciente de 44 afios con masa intraabdominal de 3 afos de evolucion
que resulto ser un Pseudomixoma Peritoneal.

Figura 2. Radiografia simple del abdomen del paciente con cuadro de
obstruccion intestinal parcial, causado por Pseudomixoma
Peritoneal.
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hernia tumoral post incisional (Figura 1). Edema en
miembros inferiores grado II.

Por el antecedente oncologico se ordenan estudios
de extension que revelan una obstruccion intestinal
parcial reflejada en la radiografia de abdomen simple
(Figura 2) y que fue manejada medicamente con reso-
lucion del cuadro; la radiografia de torax (Figura 3)
revela elevacion marcada del hemidiafragma derecho,
y unTAC abdomino-pelvico (Figura 4) demostro gran
compromiso tumoral que ocupa todos los espacios,
rechazando hacia atras los organos intraabdominales.

Se inicia nutricion mixta, (enteral y parenteral),
valoraciones prequirtargicas y se lleva a cirugia, encon-
trando una gran masa tumoral solida con abundante
cantidad de material mucinoso, que cubria los orga-
nos y espacios intraabdominales, con compromiso del
ileon. Se resecan 4 kilos de material tumoral y 1.5
metros de ileon, se practica una anastomosis ileo-ileal
término -terminal dejando el paciente con bolsa de
laparostomia, dado el riesgo de fistula (Figura 5).

y

Figura 3. Radi?m a de torax PA que muestra marcada elevacién del
hemidiafragma derecho.

Figura 4. TAC Abdomino-pélvico del paciente con Pseudomixoma peritoneal,
Zue compromete todos los compartimentos abdominales, desplazando

acia atrds las estructuras intraabdominales.
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Figura 5. Masa sélida blanquecina con contenido mucinoso que al corte daba la
apariencia de cristal de roca, producto de paciente con Pseudomixoma
Peritoneal maligno. (carcinomatosis mucinosa peritoneal).

El paciente evoluciona satisfactoriamente hasta el
séptimo dia postoperatorio cuando se observa acu-
mulacion de materia fecal debajo de la bolsa de lapa-
rostomia, por lo que es llevado a lavado de cavidad,
encontrando lesion de 1 cm en el colon transverso,
y se dejan drenes para favorecer un proceso fistu-
loso. La evolucion posterior es torpida, con dolor
pleural y disnea, derrame pleural bilateral, neumonia
basal derecha, aumento progresivo de la ictericia y un
cuadro septico progresivo que desencadena la muerte
del paciente dias después de la cirugia.

El reporte anatomopatologico de la pieza quirar-
gica fue el de un pseudomixoma peritoneal con com-
ponente maligno (carcinomatosis mucinosa perito-
neal) y compromiso de la serosa del ileon (Figura

6).

Discusion

El pseudomixoma peritoneal es una patologia
poco frecuente que se caracteriza por la presencia
de masas de tejido mucinoso en la cavidad peritoneal
(ascitis mucinosa) cuyo origen se atribuye a una neo-

Figura 6. Placas histolgicas con diferente: coloraciones del pseudomixoma peritoneal originado en un adenocarcinoma mucinoso del apéndice, donde se observan
marcadas atipias citoldgicas con formacion de glandulas malignas que nadan sobre un fondo mucinoso (carcinomatosis mucinosa peritoneal).
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plasia mucinosa primaria de un organo intraperito-
neal (apéndice) (3-5).

La primera descripcion de esta entidad se atri-
buye a Rokitansky (1) en 1842, pero no fue sino
hasta en 1884 cuando Werth (2) acufi6 el término de
Pseudomixoma Peritoneal (PMP) al describir un caso
originado en un carcinoma ovarico. Posteriormente,
Frankel (7), en 1901 describi6 nuevamente la patolo-
gia, en este caso asociada a un quiste apendicular.

El PMP se presenta mas cominmente en mujeres
que en hombres en una proporcion de 2-3:1 y apa-
rece como caso inesperado, con una incidencia de 2
por cada 10.000 laparotomias (6).

La patogenesis del PMP es atin punto de contro-
versia debido a la baja frecuencia con que se presenta
esta entidad. El nimero de serie de casos reportados
en la literatura es limitado y se trata de estudios des-
criptivos. Sin embargo, se han propuesto algunas teo-
rias para tratar de explicar el origen del PMP (8-18):

1. Ruptura o metdstasis de un tumor mucinoso
primario originado en el apéndice (teon'a mds acep-
tada). Aunque ha sido dificil determinar el origen del
PMP en mujeres debido a la coexistencia de tumores
mucinosos tanto en ovario como en apéndice cecal,
los defensores de esta teoria se basan en el hecho de
que el compromiso ovarico es predominantemente
del lado derecho o bilateral en 80% de los casos y
tan solo en 20% es del lado izquierdo, lo que sugiere
un compromiso por contigiiidad (8). Por otra parte,
la apariencia histologica de los especimenes ovaricos
en el PMP s6lo muestra implantes tumorales en la
supertficie del ovario. Ademas, el compromiso ova-
rico y apendicular solo es visto en el PMP y teniendo
estos dos organos un origen embriologico diferente
se derrumba la teoria de la simultaneidad de las lesio-
nes (6). Estudios de Ronnett (12) utilizando colora-
ciones con citoqueratina 7 y 20, antigeno carcinoem-
brionario (ACE) y macrofago alveolar humano - 56
(HAM) en las dos muestras (apéndice y ovario), y
estudios de genética por Cuatrecasas (13) por medio
de técnica de reaccion en cadena de la polimerasa
(PCR), hacen pensar que el PMP se trata de un tumor
mucinoso primario del apéndice con compromiso
metastasico a ovario y superficies peritoneales.

2. Origen en un mucocele del apéndice. Algunos
trabajos experimentales y clinicos como el de Cheng
(9) y Carr (10) muestran claramente que la ruptura
espontanea esteril del mucocele del apéndice solo
produce colecciones mucosas mas no PMP, debido a
que son rupturas acelulares, lo que plantea el hecho
de que el PMP es debido a una neoplasia con celulas
productoras de moco (adenomas o carcinomas muco-
SOS).

3. Metaplasia mucinosa. Son pocos los datos que
avalan el cambio metaplasico de las células mesotelia-
les del peritoneo a células mucosas.
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4. Neoplasias multifocales del peritoneo, apéndice
y ovario. Algunos autores como Seidman (11) han
intentado demostrar que el PMP representa una neo-
plasia multifocal originada independientemente en
estas tres estructuras, pero son trabajos que carecen
de evidencia cientifica. Por otra parte, se han repor-
tado casos esporadicos en la literatura de PMP aso-
ciado a otros tumores intra o extra abdominales:
colon, recto y estomago (14), pulmon (15), seno
(16), pancreas (17), via biliar (18).

Ronnett y Sugarbaker (19), en un estudio piloto
acunaron el termino de Sindrome pseudomixoma
peritoneal, para designar a una entidad clinico pato-
logica caracterizada por ascitis mucinosa con un epi-
telio histologicamente benigno y un curso clinico
indolente originado en un adenoma apendicular. Para
ello dividieron la entidad en las siguientes categorias
clinico patologicas:

1. Adenomucinosis peritoneal diseminada (APD).
Caracterizada por abundante contenido mucinoso,
minimas atipias citologicas y raras mitosis, originadas
en mas de 50% de los casos en un adenoma apendicu-
lar, sin compromiso infiltrativo de ganglios u organos
solidos (mejor pronostico).

2. Carcinomatosis mucinosa peritoneal (CMP).
Caracterizada por marcadas atipias celulares, forma-
cion de glandulas malignas y células en anillo de sello,
casi siempre originada en un carcinoma del apéndice,
con infiltracion a ganglios y organos solidos (mal pro-
nostico).

3.Variante mixta. Con patron histologico variable
de las dos categorias (APD/CMP), con un pronostico
intermedio (20,21).

El diagnostico de pseudomixoma peritoneal es casi
siempre inesperado, y se hace durante la laparotomia.
Otros casos poco comunes de diagnostico se hacen en
biopsia de masas inguinales o de pared abdominal.

El diagnostico preoperatorio es con frecuencia
apendicitis aguda, masas inguinales o escrotales y
tumores ovaricos, con sintomatologia poco especifica
(dolor, vomito).

Las zonas intraabdominales mas comprometidas
ademas del apendice y ovarios son el peritoneo dia-
fragmatico derecho, espacio retrohepatico, goteras
parietocolicas, hueco pélvico y omento mayor y
menor, respetando asas intestinales y el meso. Esto ha
sido explicado por Sugarbaker como un “fenomeno
de redistribucion” (22).

Los estudios imagenologicos como radiografias de
abdomen simple y estudios contrastados, han sido de
poca ayuda para el diagnostico y se utilizan para des-
cartar otras patologias del tracto digestivo. La eco-
grafia muestra un signo clasico “ascitis ecogénica no
movil”, y laTAC es el que mas ampliamente se utiliza,
describiendo las dimensiones de la masa y su relacion
con los 6rganos intraabdominales, con una densidad
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frecuentemente parecida a la de la grasa (23) y altera-
ciones ondulantes de la superficie de los 6rganos soli-
dos dada por la compresion y el compromiso tumoral
sobre éstos.

Los estudios citologicos, ya sea por aspirados peri-
toneales o biopsia por congelacion, tienen una sensi-
bilidad para el diagnostico que varia en las diferentes
series generando controversia en cuanto a su utilidad,
debido a que muchas veces se encuentra un alto con-
tenido de mucina y no se identifican cé¢lulas malig-
nas.

Los marcadores tumorales como el ACE y Ca 19-9
se pueden encontrar elevados con alguna frecuencia
en pacientes con PMP pero en un porcentaje alto
estos no son expresados por lo cual no son parame-
tros sensibles para diagnostico y seguimiento.

Debido a la baja incidencia de esta patologia y a
la falta de estudios prospectivos randomizados, atin
persiste mucha controversia en cuanto a su manejo
y pronostico. Sugarbaker, quien ha publicado nume-
rosos trabajos sobre este topico, argumenta que el
tratamiento quirlrgico agresivo tiene un profundo
impacto en la sobrevida y en el tiempo libre de
enfermedad, tal como lo demuestra en algunas de
sus publicaciones (24). El tratamiento quirtrgico
riguroso que propone involucra sistematicamente la
reseccion de las superficies peritoneales parietales
y viscerales asociado a exeresis de algunos organos
tales como estomago, vesicula, colon derecho y recto
sigmoide, mas terapia adyuvante con quimioterapia
intraperitoneal y sistémica postoperatoria con exce-
lentes resultados (24), pese a la alta incidencia de
complicaciones mostradas en estas series.

Algunos agentes mucoliticos como las soluciones
glucosadas (dextrosa al 5 y 10%), actian como cito-
rreductores ya que desprenden los depositos muco-
sos de las superficies peritoneales y permiten facil-
mente su evacuacion por drenes tubulares dejados en
la cavidad (25). Sin embargo, se han informado casos
de coma hiperosmolar secundario a la utilizacion de
estas soluciones.

La quimioterapia intraperitoneal hipertérmica y
sistemica tienen utilidad después de la citorreduc-
cion, aunque no hay estudios formales que establez-
can beneficio de la quimioterapia adyuvante en el
PMP. Los agentes quimioterapéuticos mayormente
utilizados son: 5 FU, ciclofosfamida y mitomicina C,
este ultimo utilizado por via intraperitoneal.

Los estudios de la clinica Mayo (26), y el Memo-
rial Sloan Kettering Cancer Center (27) son retros-
pectivos y con un bajo niimero de pacientes que de
igual forma no han mostrado los beneficios de esta
terapia sola o despues de la citorreduccion.

Las tasas de recurrencia en las diferentes series
sobrepasan 50% y de estas mas de 50% se presentan
dentro de los primeros 2,5 anos después del manejo.

La media de sobrevida es de 53% a 5 afios y 32% a
10 afios en términos generales (27), pero, cuando se
compara la adenomucinosis con la carcinomatosis se
observa importante diferencia en las tasas de sobre-
vida a 5 anos (84% versus 6,7% respectivamente)

(19).

Conclusion

El pseudomixoma peritoneal es una patologia poco
frecuente y enigmatica que casi siempre se observa
inesperadamente durante la laparotomia. Debido a su
baja incidencia, a las pocas series publicadas, al redu-
cido nlimero de estas, a la falta de estudios prospecti-
vos y a la variedad de criterios de inclusion en estos
estudios, existe mucha controversia en cuanto a su
patogenia, manejo y pronostico. Aunque los pocos
estudios han orientado a pensar que el origen es de
un tumor mucinoso primario del apéendice cecal, no
se puede descartar categoricamente un origen a nivel
ovarico cuando se presenta en mujeres.
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