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Objetivo docente

e Conocer la fisiopatologia del pseudomixoma peritoneal y su relacion con los
tumores productores de mucina.

e |dentificar los hallazgos radiologicos del pseudomixoma peritoneal
(fundamentalmente mediante TC de abdomen-pelvis con civ), para evitar
posibles distractores (patologia inflamatorio/infecciosa).

e Resaltar la importancia de las pruebas de imagen para el diagnostico de
las complicaciones asociadas a esta patologia.

e Conocer la utilidad de las pruebas de imagen para la valoracion pronostica
de esta entidad.
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Revision del tema

El pseudomixoma peritoneal es un sindrome consistente en la acumulacion
intraperitoneal progresiva de ascitis de composicibon mucinosa como
consecuencia de una neoplasia productora de mucina.

Las neoplasias mas frecuentemente relacionadas con esta patologia son, en
primer lugar, el tumor mucinoso apendicular, seguido de los tumores
mucinosos de colon, recto, estomago y pancreas.

Cabe resaltar que el mucocele apendicular se describe como la presencia de
un apéndice aumentado de calibre con contenido mucinoso. Esta entidad
puede estar en relacion con una neoplasia maligna del apéndice (tumores
apendiculares mucinosos, los cuales son causa de pseudomixoma) o con
etiologias benignas (hiperplasia mucosa del apéndice o quiste de retencidon en
relacion con la obstruccidn del lumen apendicular), que no se relacionan
necesariamente con el pseudomixoma.

En resumen, el pseudomixoma peritoneal se produce a partir de Ia
perforacion de una viscera hueca en presencia y como consecuencia de una
neoplasia productora de mucina. Una vez que la mucina alcanza el
peritoneo, se establece en primer lugar en la pelvis, gotieras parietocolicas,
capsula hepatica y epiplon. Excepcionalmente afectara a organos mouviles,
localizandose entre las asas intestinales.
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El pseudomixoma se puede dividir en dos subtipos mediante diagnhostico hito-
patologico, los cuales tienen gran relevancia pronostica.

e Adenomucinosis peritoneal: compuesta por mucina y asociada a fibrosis, con
minimasatipia citologica y reducido indice de mitosis. El tumor primario suele
ser un adenoma.

eCarcinoma mucinoso peritoneal: caracterizado por epitelio proliferativo,
glandulas y células con marcada atipia citologica. El tumor primario suele ser
un adenocarcinoma mucinoso.

La supervivencia a largo plazo presenta una diferencia significativa en funcion
del subtipo de tumor, observandose en la adenomucinosis tasas de
superviviencia de hasta el 75% a los 5 anos, en contraposicion del carcinoma
mucinoso, el cual presenta una supervivencia del 14% a los 5 anos.
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La prueba de imagen de que aporta mas informacion para el diagnostico vy
caracterizacion de esta entidad es el TC de abdomen-pelvis con civ. No
obstante, mediante ecografia o RM también se pueden identificar hallazgos

gue sugieran la posibilidad de pseudomixoma.

Mediante ecografia abdominopélvica, se puede observar liquido peritoneal
loculado/ parcialmente loculado, con imagenes puntiformes hiperecogénicas
en su interior. Si bien es cierto que estos hallazgos son inespecificos y pueden
representar otras etiologias como la inflamatorio/infecciosa o el componente
hematico, la principal diferencia con el pseudomixoma es que en esta entidad
el liquido ascitico son presentara movilidad con los cambios posicionales del

paciente.

En TC de abdomen-pelvis con civ, se observara liquido loculado/parcialmente

loculado de baja atenuacion en los espacios peritoneales, epiplon vy
mesenterio. En el espesor del mismo, es tipico visualizar calcificaciones de
pequeno tamano con morfologia puntiforme o curvilinea. Cuando el liquido
entra en contacto con las superficies viscerales como el higado, éste puede

adoptar una morfologia festoneada.

En RM, se observara liquido loculado (tipicamente hipointenso en T1 e
hiperintenso en T2) el cual puede mostrar realce en la secuencia T1 con civ.
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Las complicaciones mas frecuentes en relacion con esta patologia suelen ser
las obstrucciones intestinales recurrentes como consecuencia de fibrosis vy

adherencias en el contexto de enfermedad avanzada.
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El tratamiento habitualmente consiste en la cirugia citorreductora, que
pretende eliminar la mayor cantidad de tumor visible macroscopicamente en
la cavidad peritoneal, sumado a la infusion de quimiohipertermia peritoneal,
qgue se basa en erradicar el componente residual tumoral microscopico.

En cuanto al pronodstico, |la histo-patologia, como se ha comentado
previamente, juega un papel fundamental. Existen otros factores prondsticos
como el indice peritoneal de carcinomatosis y la puntuacion de la
citorreduccion. Ambos pueden cuantificarse en el momento de la exploracion
quirurgica, aunque también se ha demostrado la utilidad de las pruebas de

imagen como el TC o la RM.
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Como meétodo para afianzar los conceptos previamente descritos, se presenta
el caso de un paciente varon de 49 anos.

e AP de interés: no refiere. AF: madre fallacida por cancer de colon. No refiere
|QX previas.

e EA: acude al SUH con dolor en Fll de 7 dias de evolucion asociada a nauseas
sin vomitos y un episodio febril (382). Durante la entrevista refiere dolor
abdominal generalizado e intermitente de 6 meses de evolucion.

e Exploracion fisica: estable hemodinamicamente. Abdomen blanco vy
depresible doloroso a la palpacidon generalizada siendo mas evidente en Fll.

e PPCC: analitica con RFA aumentado. TC de abdomen-pelvis con civ con
sospecha diagnostica de diverticulitis aguda.

e Los hallazgos radiologicos se describen en el pie de foto de las imagenes
seleccionadas del TC de abdomen-pelvis.
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Engrosamiento parietal de un segmento extenso de sigma que asocia una coleccion de
aproxidamente 6.4 cm de diametro, identificandose moderado aumento de densidad vy

trabeculacion de la grasa circundante, en presencia de abundantes diverticulos en el marco
colico. Estos hallazgos en conjunto con compatibles con diverticulitis aguda WSES 2A.
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Como hallazgo incidencial, apendice cecal engrosado, con un calibre de hasta 18 mm,
abundante contenido liguido en su interior y una discontinuidad parietal en su extremo
distal, que drena una moderada cantidad de liquido parcialmente loculado hacia la cavidad
peritoneal, el cual se observa la presencia de abundantes calcificaciones puntiformes y
curvilineas. Estos datos sugieren la posibilidad de pseudomixoma peritoneal como probable

consecuencia de un mucocele apendicular.
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Hipodensidad hepatica de morfologia pseudonodular localizaca a en segmento VIII a
nivel subcapsular, la cual le confiere un aspecto festoneado, que podria corresponderse
con liquido ascitico mucinoso con relacion con el pseudomixoma peritoneal, sin poder
descartar la presencia de metastasis dado el contexto.
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Se realiza BAG ecoguiada de un nddulo umbilical, obteniendo un resultado anatomopatologico de
tejido conectivo con presencia de miofibroblastos sin atipia (actina y desmina positivos), vy la
presencia de material mucinoso acelular entre las distintas fibras del tejido.
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Se completa el estudio mediante RM con civ para mejor caracterizacion de las
lesiones hepaticas, identificandose hasta 8 lesiones nodulares hepaticas que
se muestran hiperintensas en T2 con realce periférico discontinuo globular en
fase arterial y relleno progresivo centripeto en fases tardias del estudio, hasta
su completa opacificacion, hallazgos compatibles con hemangiomas hepaticos
de caracteristicas tipicas.

En comité de tumores se decide traslado a centro de referencia de Cirugia
Peritoneal Oncoldgica, donde se realiza cirugia citorreductora (omentectomia
mayor completa , apendicectomia, peritonectomia parietal bilateral y del
peritoneo en espacio de Morrison, reseccion y electrofulguracion de lesiones
en mesenterio, mesocolon, peritoneo subfrénico derecho, y en superficie de
ciego e intestino delgado), e infusion de quimiohipertermina peritoneal
durante 60 minutos con Mitomicina C a 422C mediante técnica abierta.
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Conclusiones

e E| pseudomixoma peritoneal es la acumulacion de liquido mucinoso
intraperitoneal como consecuencia de un tumores productores de mucina.

e L3 prueba de imagen que aporta mayor informacidon es el TC de abdomen-
pelvis con civ, donde es tipico visualizar liguido parcialmente
lobulado con calcificaciones en su interior, que en contacto con las visceras

abdominales adopta morfologia festoneada.

e E| pronostico se basa en el tipo histo-patologico vy en indices pronosticos,
siendo posible su valoracion y calculo mediante pruebas de imagen.
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