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INTRODUCCION

El pseudomixoma peritoneal es una
entidad clinica rara que se caracteriza por
la ocupacién de la cavidad peritoneal por
grandes colecciones de contenido mucino-
S0 y ascitis que envuelve la superficie peri-
toneal y el omento.

El término de pseudomixoma peritone-
al fue utilizado por primera vez por Werth
en 1884 en relaciébn con un carcinoma
mucinoso de ovario, y en 1901 Frankel lo
describié por primera vez en relaciéon con
un quiste apendicular’.

Aunque originariamente se describié en
relacidn con procesos benignos, actualmen-
te se describe mayoritariamente en asocia-
cion con tumores malignos bien diferencia-
dos o de malignidad en el limite’. En la
mayoria de los casos, el tumor primario se
localiza a nivel de ovario o apéndice, aun-
que también se ha descrito en relacion con
tumores de otras localizaciones.

CASO CLINICO

Paciente varén de 49 afos que ingresa por
cuadro de un mes de evolucién consistente en
distensién abdominal inicialmente intermitente
y de predominio vespertino, haciéndose conti-
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nua los siete dias previos al ingreso, con pérdi-
da de unos siete kilos de peso en este periodo.

A la inspeccién presentaba el abdomen dis-
tendido de forma irregular, encontrandose a la
palpaciéon gran masa de consistencia dura y
superficie nodular en foda la extensiéon abdomi-
nal.

En la analitica destacaba un aumento de la
VSG (76; VN<18 mm/1? hora), de fibrinégeno
(739 mg/dl, VN: 150-450 mg/dl) y de CEA (84
pg/L; VN< 10 pg/L), con resto de analitica nor-
mal. La ecografia abdominal mostrd una ocupa-
ciébn masiva del abdomen por una masa de
estructura heterogénea, dependiente del perito-
neo, con presencia de areas quisticas entremez-
cladas con areas ecogénicas. La TC abdominal
(Fig. 1) confirmd la existencia de una masa hete-
rogénea, hipodensa, tabicada, que desplazaba
las asas intestinales hacia regién posterior,
extendiéndose desde regién abdominal superior
hasta pelvis menor. Asi mismo, en la TC se apre-
ciaron lesiones ocupacionales esplénicas y
pequena cantidad de liquido ascitico.

Con la sospecha diagnéstica de pseudomi-
xoma peritoneal se realizd laparotomia explora-
dora mediante incisién media supra-infraumbili-
cal, hallando el epiplon mayor en coraza y
adherido a la pared abdominal, infinidad de
noédulos libres peritoneales y otros adheridos a
intestino de tamanos que variaban entre 0,2y 3
cm, con bloqueo del hipocondrio izquierdo, asi
como del fondo de saco de Douglas. El apéndice

. Servicio de Aparato Digestivo

. Servicio de Anatomia Patologica

. Servicio de Radiologia

. Servicio de Cirugia General. Hospital de Nava-
rra.

P

Aceptado para su publicacién el 31 de enero de
2000.

ANALES Sis San Navarra 2000, Vol. 23, N° 1, enero-abril

Correspondencia

Juan José Vila Costas
Servicio de Aparato Digestivo
Hospital de Navarra
Irunlarrea, 3

31008 Pamplona

Ttno. 948 422114

e-mail: xoanxose@teleline.es

141




JJ. Vila et al

. DFOV 37 .Uen
STND

también estaba afectado, y se apreciaba alguna
zona de meso con aspecto infiltrante de unos 5
cm de didmetro. El acto quirtirgico se vio limita-
do a reseccién de epiplon mayor y de miltiples
nédulos. Dada la gran extensién tumoral no fue
posible realizar apendicectomia. La citologia de
liquido ascitico fue negativa para células neo-
plasicas. La pieza quirGrgica presentaba una
superficie externa nodular de color rosaceo con
areas azuladas y beige. La tumoracién era irre-
gular al corte, con aspecto en “panal de abejas”
debido a la existencia de maltiples quistes de
contenido mucinoso, siendo de consistencia
blanda, alternando con areas elasticas. A nivel
histolégico se trataba de un material compues-
to por lagos de moco producidos por glandulas
tumorales muciparas revestidas por una hilera
de células cabicas o cilindricas con contenido
PAS positivo, con bajo indice de atipias y mito-
sis (Fig. 2).

El diagnostico fue de carcinomatosis perito-
neal por pseudomixoma peritonal.

El tratamiento quirtrgico se completé con
seis sesiones con periodicidad mensual de qui-
mioterapia intraperitoneal (cisplatino 100 mg el
primer dia) combinada con quimioterapia sisté-
mica (5-fluorouracilo a dosis de 670 mg y 30 mg
de leucovorin durante 4 dias). La quimioterapia
intraperitoneal se suspendié al cabo de seis
sesiones por intolerancia local, refiriendo el
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Figura 1. Imagen de TC en la que se puede apreciar la presencia de gran tumoracién abdominal con
formaciones quisticas en su interior y ascitis.

paciente dolor abdominal en relacién con la
misma. El tratamiento se continud entonces con
la pauta de quimioterapia sistémica mencionada
durante cinco dias y la misma periodicidad hasta
el momento actual.

En la actualidad, nueve meses después del
diagnostico, el paciente refiere mejoria clinica
subjetiva con persistencia de tumor residual en
fase estable en las TC de control realizadas.

DISCUSION

El pseudomixoma peritoneal es un pro-
ceso muy raro, cifrandose su incidencia en
2 caso0s/10.000 laparotomias, y a pesar de
que el caso que presentamos es el de un
varon de 49 afios, tiene preponderancia en
mujeres (2-3:1) con una edad media de pre-
sentacion de aproximadamente 55 afos,
aunque con un amplio rango®*. En la mayo-
ria de los casos se describe la existencia
de un tumor primario, generalmente un
cistoadenoma o cistoadenocarcinoma a
nivel de ovario (45%) o de apéndice cecal
(29%)*. Se han descrito casos ademas en
relacion con tumores de colon, endome-
trio, pancreas, via biliar, mama y tumores
del uraco, no siendo posible identificar el
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tumor originario sélo en un pequenio por-
centaje de los casos* . Asi mismo, también
han sido descritos casos en relacién con
tumores sincrénicos ovérico-apendicula-
res?. Sin embargo, hay autores que defien-
den que la gran mayoria de pseudomixo-
mas peritoneales tienen su origen en
tumores apendiculares, siendo la afecta-
cioén ovarica debida a extension tumoral
desde el apéndice'. Esta teoria parece
estar apoyada por hallazgos inmunohisto-
quimicos recientes'. Teniendo en cuenta lo
anterior y los hallazgos de la intervencion
quirirgica, la localizacion del tumor origi-
nario de nuestro paciente es probable-
mente el apéndice, aunque dada la imposi-
bilidad de realizar apendicectomia no
pudo ser comprobado.

En nuestro caso la presentacion clinica
fue en forma de distensién abdominal, que
es, asociada al dolor abdominal la forma
de presentacion clinica en la mayoria de
los casos, siendo el tiempo medio de dura-
cién de los sintomas de unos 2-3 meses.
Otros sintomas acompanantes son anore-
xia, nduseas, vomitos, pérdida de peso,
astenia, sintomas urinarios y diarrea.

ANALES Sis San Navarra 2000, Vol. 23, N° I, enero-abril

Figura 2. Imagen en la que se aprecia glandula tumoral rodeada por tejido fibroso. En los laterales de
la imagen son evidentes grandes lagos de mucina extracelular (Hematoxilina-eosina x200).

PSEUDOMIXOMA PERITONEAL
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La exploracion fisica muestra general-
mente la presencia de distensién abdomi-
nal con palpacién de una masa de tamano
variable, siendo posible encontrar tam-
bién fiebre e irritacion peritoneal, pudien-
do presentar en la analitica leucocitosis
y/o anemia. Los niveles elevados de CEA'y
en menor medida de Ca 19.9, se describen
en la literatura como marcadores del pseu-
domixoma peritoneal y sus recidivas’.

Ademas de por la sospecha clinica, el
diagnoéstico preoperatorio se realiza fun-
damentalmente por técnicas de imagen
como la ecografia y TC abdominales. La
ecograffa puede mostrar como hallazgos
tipicos la existencia de un manto ecogéni-
co con colecciones intraperitoneales ane-
coicas de naturaleza quistica, desplaza-
miento de asas intestinales, presencia de
ascitis y festoneado o “scalloping” hepati-
co por la compresién de los quistes. En la
TC se aprecia ascitis con valores de ate-
nuacién mayores que el agua, quistes peri-
toneales con tabiques, calcificaciones y
compresién extrinseca de las visceras®. El
diagnostico diferencial puede plantearse
en ocasiones con enfermedad peritoneal
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maligna de otro origen como mesotelioma
y carcinoma metastasico, endometriosis y
también con peritonitis tuberculosa, entre
otros cuadros.

El diagnostico definitivo se obtiene
durante el acto quirargico y con el estudio
anatomopatologico. Histologicamente se
caracteriza por un aspecto benigno con
epitelio simple columnar que contiene
vacuolas llenas de mucina®. Ronnett y col’
dividen el espectro de variantes histologi-
cas dentro del pseudomixoma peritoneal
en tres grupos, refiriéndose como adeno-
mucinosis peritoneal diseminada a aque-
llas entidades clinicopatologicas caracteri-
zadas por ascitis mucinosa e implantes
mucinosos no invasivos con una distribu-
cién caracteristica e histologia con epitelio
mucinoso benigno derivado de un adeno-
ma mucinoso apendicular y con curso cli-
nico benigno. Sin embargo, aquellos casos
con caracteristicas similares a los previos,
pero hallazgos histologicos malignos, seri-
an clasificados como carcinomatosis muci-
nosa peritoneal. Intermedio entre estos
dos grupos describe un tercero en el que
no se incluyen aquellos casos que no satis-
facen plenamente las caracteristicas de los
previos. Esta clasificacion parece tener,
segun el mismo autor, valor prondstico.

La invasion local es una constante. Sin
embargo, la metastatizacion a distancia ha
sido descrita s6lo en casos aislados, a
nivel de vértebras, cavidad toracica y
nodulos linfaticos. El bajo grado de metas-
tatizacion parece deberse a que el pseudo-
mixoma peritoneal estd, la mayoria de las
veces, en relacion con carcinomas de bajo
grado de malignidad, lo cual favorece su
invasién local y en 6rganos vecinos, pero
limita la invasion a distancia. Se ha sugeri-
do que la ploidia del ADN podria ser un
marcador de capacidad de metastatiza-
ciéon y por tanto marcador prondstico,
pero se ha observado que no guarda rela-
cién con la supervivencia media, el tiempo
libre de enfermedad ni con el grado histo-
logico®. En nuestro caso se realizé estudio
de extension mediante radiologia simple
de torax y TC abdominal que mostro las
posibles metastasis esplénicas, cuya exis-
tencia no se pudo confirmar histoldgica-
mente dada la imposibilidad de realizar
esplenectomia.
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A pesar de que han sido descritos
casos con buena evolucién sin cirugia®, el
tratamiento fundamental consiste en la
reseccion tumoral extensa, incluyendo
apendicectomia, ooforectomia y omentec-
tomia en un primer momento. El trata-
miento quiriirgico puede complementarse
con radioterapia externa y quimioterapia
intraperitoneal, pudiendo asociarse qui-
mioterapia sistémica en aquellos pacien-
tes con adenocarcinomas extensos e inva-
sivos, aunque existe controversia en
cuanto a su utilidad®. En vista de ello y
dado que la reseccidn quiriirgica en nues-
tro paciente fue incompleta quedando
tumor residual, y la existencia de posibles
metéastasis esplénicas, se decidioé asociar
al tratamiento intraperitoneal quimiotera-
pia sistémica.

Otras posibilidades terapéuticas son la
fototerapia intraoperatoria, terapia muco-
litica con dextrosa y otras, en asociacidon
con la cirugia'.

La recurrencia del cuadro es frecuente,
habiendo sido descrita en el 76 % de los
casos’ y estando nuevamente indicada la
reseccidén quirdrgica como la mejor tera-
péutica. Parece que la recurrencia podria
estar en relacion con la localizacion del
tumor original, grado histolégico, volumen
tumoral preoperatorio y el grado de resec-
cién tumoral quirdrgica®. Hay autores que
rechazan la utilizacién de quimioterapia
sistémica en las recurrencias.

La supervivencia a los cinco afios se
estima en un 54 % y a los diez en el 18-34 %
segnn autores. Se han encontrado diferen-
cias estadisticamente significativas de
supervivencia en relacién al tumor origi-
nal. Asi Wertheim y col encuentran una
supervivencia del 70 % a los 2,5 aflos de
seguimiento en pacientes con tumores de
ovario “borderline”, comparado con un
33% en los pacientes con adenocarcinoma
mucinoso de ovario®. En la misma linea,
Ronnett y col describen una supervivencia
alos cinco afos del 84 % en relacion con la
adenomucinosis peritoneal diseminada y
del 6-7 % en relacion con la carcinomatosis
peritoneal en el mismo periodo de tiempo’.

Como factores que empeoran el pronos-
tico han sido descritos la presencia de dis-
tension abdominal, el género masculino,
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historia de pérdida de peso, enfermedad
difusa (todos ellos presentes en nuestro
paciente), afectacion de 6rganos vecinos, €
incluso, algunos autores han descrito como
factor pronostico negativo la administra-
cién de quimioterapia sistémica’.
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