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Pseudomixoma peritoneal
Pseudomyxoma peritonei

Ismael Suarez-Torres'?, Eduardo Reyna-Villasmilt®

RESUMEN

El pseudomixoma peritoneal es una condicién relativamente rara y poco
comprendida en la cual la mucina se acumula en la cavidad peritoneal. En forma
clasica se caracteriza por una coleccion difusa gelatinosa abdominal (jelly belly)
con implantes mucinosos en la superficie peritoneal. Se presenta un caso de
pseudomixoma mucinoso que se origind de un cistadenoma mucinoso de ovario en
una mujer de 56 afios de edad, con antecedentes de dolor en hipogastrio, nduseasy
vémitos. La ecografia pélvica revel6 la presencia de una tumoracién sélido-quistica
ecogénica que salia desde el anexo derecho y liquido libre con ecogenicidad mixta en
el abdomen. Se realizé laparotomia ginecolégica, aspiracion del liquido mucinoso e
histerectomia, encontrandose cistadenoma mucinoso de ovario y liquido peritoneal
mucinoso compatible con pseudomixoma peritoneal.

Palabras clave. Pseudomixoma Peritoneal; Tumor de Ovario; Cirugia.

ABSTRACT

Pseudomyxoma peritonei is a relatively rare and poorly understood condition in
which mucin accumulates within the peritoneal cavity. Classically, it is characterized
by diffuse intra-abdominal gelatinous collections (“jelly belly”) with mucinous
implants on peritoneal surfaces. A case of pseudomyxoma peritonei originated from
a mucinous cystadenoma of the ovary is presented in a 56-year-old woman with
history of hypogastric pain and abdominal distension, nausea and vomiting. Pelvic
ultrasound scan revealed a solid-cystic echogenic mass arising from the right adnexa
and free fluid of mixed echogenicity in the abdomen. Gynecological laparotomy,
aspiration of mucinous fluid and hysterectomy were performed revealing
mucinous cystadenoma of the ovary and mucoid peritoneal fluid compatible with
pseudomyxoma peritonei.

Keywords. Pseudomyxoma Peritonei; Ovarian Tumor; Surgery.
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INTRODUCCION

El pseudomixoma peritoneal (PMP) es una en-
fermedad poco frecuente; tiene una incidencia
aproximada de 2 casos por cada 10 000 laparo-
tomias™. Se lo ha definido como la presencia de
tumoraciones de contenido mucinoso en la ca-
vidad peritoneal (jelly belly o ascitis mucinosa),
cuya patogénesis ha sido atribuida a implantes
peritoneales epiteliales y mucinosos secunda-
rios a la rotura o metastasis de una neoplasia
mucinosa primaria de un érgano intraperitoneal
(apéndice u ovario)?4,

El PMP ha sido clasificado como una patologia
benigna. Sin embargo, su comportamiento su-
giere que deberia, por lo menos, ser considera-
do como una neoplasia limitrofe, con progresion
en el tiempo a distensién abdominal y compro-
miso nutricional®. Se describe un caso de PMP
originado de una neoplasia mucinosa ovarica.

REPORTE DE CASO

Se trata de una paciente mujer de 56 afios quien
consulté por presentar dolor en hipogastrio
y distension abdominal de 3 meses de evolu-
cion, acompafiada de nauseas y vomitos en los
ultimos 3 dias, sin dispaurenia ni leucorrea. La
paciente negaba pérdida de peso reciente o
cambios en los habitos evacuatorios. Negaba
antecedentes médicos o quirurgicos de impor-
tancia. Tenia antecedentes de familiar de primer
grado con diagnéstico de cancer de mama. Al
examen fisico, los signos vitales eran normales
y el indice de masa corporal era de 29 kg/m?. El
abdomen estaba aumentado de tamafio, con
distension abdominal y signos de irritacién peri-
toneal, palpandose tumoracion de consistencia
blanda hasta la cicatriz umbilical. En el examen
ginecologico la vaginay el cuello uterino estaban

-
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FIGURA 1. HALLAZGOS MACROSCOPICOS DEL PSEUDOMIXOMA PERITONEAL.

macroscopicamente sanos. No se observaron
alteraciones en el hemograma, parametros de
coagulacion y bioquimica sanguinea.

Al realizar la ecografia transvaginal se observo
Utero de tamafio normal con endometrio regu-
lar. En la zona anexial derecha se visualizd ima-
gen solida-quistica de 23 x 22 x 17 centimetros,
heterogénea, no vascularizada. En zona anexial
izquierda, el ovario izquierdo mostraba 2 image-
nes quisticas anecoicas de 3y 2 centimetros, res-
pectivamente. Existia una considerable cantidad
de liquido intraperitoneal libre de ecogenicidad
mixta en el abdomen. La tomografia computada
reveld tumoracion quistica multiloculada, de 22
x 19 x 18 centimetros, que se originaba del ova-
rio derecho y que ocupaba la porcién derecha
del abdomen, sin componentes solidos focales
ni calcificaciones, acompafiada de ascitis de den-
sidad compatible con liquido mucinoso. El Utero,
trompa y ovario izquierdo y otros dérganos ab-
dominales estaban normales, sin adenopatias.
Las concentraciones de marcadores tumorales
fueron: antigeno carcinoembriogénico 18,4 ng/
mL (valor normal 0 a 4,7 ng/mL), CA19-9, 28 Ul/L
(valor normal 0 a 27 Ul/mL), alfa-fetoproteina 4,2
Ul/mL (valor normal 0 a 5 Ul/mL) y CA-125, 35,1
Ul/mL (valor normal 0 a 35 Ul/mL). El valor de
cuenta blanca fue de 7 600 cel/mL (valor normal
5000 a 10 000 cel/mL), porcentaje de segmen-
tados 67% (valor normal, 60 a 70%) y hemoglo-
bina de 10,1 g/dL (valor normal 10 a 14 g/dL). Las
pruebas de funcionalismo hepatico y renal esta-
ban normales.

Bajo la sospecha diagnodstica de quiste de ova-
rio (cistoadenoma mucinoso), se programd
para laparotomia ginecoldgica. Se realizd una
incision mediana infraumbilical, encontrando-
se liquido de apariencia mucinosa diseminado
por toda la cavidad, con un volumen aproxima-



Pseudomixoma peritoneal @

do de 8 500 mL de liquido mucinoso, el cual fue
drenado (figura 1). Posteriormente habia una
tumoracion de 19 x 15 x 12 centimetros que se
originaba del ovario derecho, con contenido mu-
cinoso, limitada por peritoneo parietal a modo
de pseudo-capsulay con Utero, trompa de Falo-
pio izquierda, ovario izquierdo y apéndice cecal
macroscopicamente sanos. Se realizé salpingoo-
forectomia con biopsia intraoperatoria, que in-
formé de tumor mucinoso limitrofe, con lo que
se procedié a completar el acto quirurgico con
lavado peritoneal para citologia, histerectomia
total, linfadenectomia pélvica, omentectomia,
apendicectomia y biopsia de la corredera parie-
tocdlico. No se encontré evidencia de metastasis
intraabdominales.

El informe anatomopatoldgico revel6 una lesién
quistica bien circunscrita y gelatinosa que pesa-
ba 5 kilogramos y media 22 x 18 x 12 centime-
tros. La superficie del quiste estaba rota en su
porcion caudal, sin excrecencias, con multiples
cavidades con liquido mucinoso no hemorra-
gico. El examen microscopico mostré grandes
areas quisticas con epitelio columnar mucinoso
y nucleos basales hipercromaticos sin polimor-
fismos ni atipias, gran cantidad de células infla-
matorias. La coloracion fue positiva a la actina
del musculo liso y citoqueratina 7 y negativa
para citoqueratina 20, CDx2, anticitoqueratina
A1/A3 y CD117, confirmando el diagnostico de
cistoadenoma mucinoso de ovario. El apéndice
cecal mostraba glandulas mucosas en la capa
muscular, y la serosa sin atipias. Los implantes
peritoneales eran acimulos de mucina sin célu-
las, con la coloracion inmunohistoquimica nega-
tiva para citoqueratina 7 y citoqueratina 20. Los
ganglios linfaticos estaban libres de enfermedad
neoplasica.

La paciente fue dada de alta a los 5 dias y se
nego a utilizar la quimioterapia postoperatoria.
Se mantiene libre de sintomas luego de 8 meses
de la cirugia y las concentraciones de marcado-
res tumorales estan dentro de limites normales.

DiscusioN

El PMP significa literalmente ‘falso tumor muci-
noso del peritoneo’. Es una patologia poco fre-
cuente que se caracteriza por la acumulacion de
tejido gelatinoso en la cavidad peritoneal®. Las
zonas intraabdominales mas comprometidas,
ademas del apéndice y ovarios, son: peritoneo

diafragmatico derecho, espacio retrohepatico,
correderas parietocdlicas, espacio pélvico y epi-
plon, evitando las asas intestinales”. La invasién
local es una constante. Sin embargo, las metas-
tasis a distancia han sido descritas en casos ais-
lados a los cuerpos vertebrales, cavidad toracica
y ganglios linfaticos®.

La patogénesis del PMP es controversial, debido
a la baja frecuencia con la que se presenta esta
entidad. El nUmero de estudios con series de ca-
sos reportados en la literatura es limitado y se
trata de estudios descriptivos. Sin embargo, se
han propuesto algunas teorias para tratar de ex-
plicar su origen: rotura o metastasis de un tumor
mucinoso primario originado en el apéndice, ori-
gen en un mucocele en el abdomen, metaplasia
mucinosa y neoplasias multifocales del perito-
neo, apéndice y ovario®#9),

Investigaciones previas han revelado que el PMP
es una enfermedad de las células secretantes
de MUC-219, La expresion de MUC-2 es la causa
de la excesiva cantidad de mucina extracelular
(relacion mucina: célula excede el 10:1) y distin-
gue al que afecta secundariamente al ovario de
los tumores mucinosos ovaricos primarios con
implantes peritoneales. La mucina extracelular
se acumula debido a que el numero de células
secretantes de MUC-2 se incrementa en forma
dramatica y la mucina no tiene sitio por donde
drenar®. La acumulacién extracelular de la mu-
cina se atribuye a la alteracion de la polaridad
celular, que lleva a la secrecion de glicoproteinas
en la superficie de las células de la lesion, en con-
traste con los adenocarcinomas en los cuales es-
tas glicoproteinas aparecen tanto en la superfi-
cie luminal como dispersada en la superficie del
citoplasma‘™.

La presentacion del PMP es variable e inespera-
da, y el diagnostico se hace durante la laparoto-
mia®. El diagnostico preoperatorio con frecuen-
cia es de apendicitis aguda, tumores ovaricos,
masas inguinales o de pared abdominal con sin-
tomatologia poco especifica (dolor y/o vomitos).

Los estudios de imagenes, como radiografias de
abdomen simple y con contraste, son de poca
ayuda para el diagndstico y se utilizan para des-
cartar otras patologias. La ecografia muestra el
signo clasico ‘ascitis ecogénica no movil'. Aunque
la ascitis puede ser confundida con el PMP, exis-
ten importantes diferencias: las asas intestina-
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les flotan libremente hacia la pared abdominal
anterior y regresan a su posicion cuando estan
rodeadas de liquido ascitico benigno. En el PMP,
el liquido gelatinoso esta fijo en una posicion y
separa a las asas intestinales de la pared abdo-
minal. Los septos asciticos no son patognomo-
nicos del PMP. Los diagnosticos diferenciales
incluyen linfoma diseminado, carcinomatosis
peritoneal mucinosa, endometriosis con cam-
bios mixoideos, melioidosis (una enfermedad
infecciosa letal causada por Burkholderia pseu-
domallei), neurofibromatosis plexiforme abdo-
minal y peritonitis piégena. La ecografia puede
ayudar a diferenciarlo del linfoma o carcinoma,
al demostrar la ausencia de afeccién del parén-
quima hepdtico en los casos de PMP®“. La tomo-
grafia es la técnica de imagenes mas utilizada,
describiendo dimensiones de la tumoraciony su
relacion con los 6rganos intraabdominales, con
una densidad frecuentemente parecida aladela
grasa y alteraciones ondulantes de la superficie
de los 6rganos solidos dada por la compresiony
el compromiso tumoral™.

Los estudios de laboratorio de rutina son poco
utiles para hacer el diagnostico. Los marcadores
tumorales como el antigeno carcinoembriogéni-
coy CA19-9 se pueden encontrar elevados, pero
en un porcentaje importante estos no se expre-
san, lo cual no los hacen utiles para el diagnosti-
co. Sin embargo, son Utiles para la evaluacion del
tratamiento y de valor pronosticot™. La citologia
del liquido tiene una baja sensibilidad para el
diagnostico y su utilidad es controversial, ya que
debido al alto contenido de mucina no es posible
identificar las células neoplasicas®.

El diagnostico definitivo de PMP requiere la pre-
sencia de células o epitelio neoplasico mucinoso
y ascitis mucinosa o presencia de liquido muci-
noso intraabdominal®. Algunos autores tam-
bién sugieren que se debe determinar la presen-
cia de implantes mucinosos difusos para realizar
el diagnostico™. Aquellos casos donde no se
identifica el epitelio pueden ser considerados
como ascitis mucinosa®.

Debido a la baja incidencia de esta patologia y
a la falta de estudios prospectivos, persiste la
controversia sobre el manejo y pronoéstico. En
el pasado, la enfermedad era mortal. El trata-
miento quirurgico agresivo ha impactado en la
sobreviday en el tiempo libre de enfermedad.
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La historia natural de la enfermedad cambi6
sustancialmente luego del desarrollo del pro-
cedimiento que involucra la remocién radical
del peritoneo (cirugia de citorreduccion) con el
objetivo de remover tanta enfermedad macros-
cdpica como sea posible™). La cirugia incluye
eliminacion del peritoneo desde la pelvis has-
ta el diafragma, hemicolectomia derecha, es-
plenectomia, colecistectomia, omentectomia,
histerectomia, ooforosalpingectomia bilateral
y en algunos casos extirpacion del recto. Este
procedimiento no esta libre de complicaciones,
como fuga de la anastomosis, fistulas entéricas
y pancreaticas, neumonia, tromboembolismo y
absceso intraabdominalest®. Se ha reportado
que la supervivencia promedio es de 156 meses,
con una supervivenciaalos 5y 10 afios de 72% y
55%, respectivamente(”),

La quimioterapia adyuvante (intraperitoneal o
sistémica) es util después de la citorreduccion,
aunque hay pocos estudios formales que esta-
blezcan beneficio de esta variedad terapéutica
en el PMPU. Una de las estrategias de trata-
miento actual incluye la cirugia citorreductora
combinada con quimioterapia intraperitoneal
hipertérmica intraoperatoria (mitomicina C a
42° C). El objetivo es evitar la captura de cé-
lulas tumorales en los sitios de intervencion y
destruir los pequefios nédulos mucinosos re-
siduales. Este tratamiento es de alta toxicidad,
especialmente con complicaciones asociadas
a la cirugia, como la sepsis neutropénica, pero
tiene una alta tasa de supervivencia a largo pla-
zo comparado con el tratamiento tradicional®.
El tratamiento combinado de cirugia y quimio-
terapia ha demostrado que mejora la super-
vivencia a los 10 afios comparado con la serie
historica. Sin embargo, la tasa de mortalidad a
largo plazo es baja con tasas de supervivencia
alos 5y 10 afios de 50% y 10 a 30%, respecti-
vamente.

La tasa de recurrencia en las diferentes series
sobrepasan 50% y, de esta, mas de la mitad se
presenta dentro de los 3 afios siguientes?9. Los
pacientes con PMP con valores elevados de los
marcadores tumorales (antigeno carcinoem-
briogénico y CA19-9) tienen un aumento en el
riesgo de desarrollo de enfermedad recurrente
a pesar del tratamiento agresivo. Por otra parte,
aquellos pacientes con valores normales tienen
un mejor pronosticot),
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