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Objetivo docente

* Conocer la etiopatiogenia del pseudomixoma peritoneal.

 Revisar los hallazgos por imagen de dicha enfermedad,
centrandonos en los hallazgos por TC a partir de casos
diaghosticados en nuestro centro.

 Aprender las opciones tratamiento y el pronostico de esta
patologia revisando casos diaghosticados y tratados en nuestro

centro.
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Introduccion

* E| pseudomixoma peritoneal se refiere al sindrome de
acumulacion intraperitoneal progresiva de ascitis mucinosa.

* Esta relacionada con una neoplasia productora de mucina.

* Causa:
 Mas frecuente: tumor mucinoso de apéndice.

e Menos frecuentes: tumores mucinosos de colon, recto,
estomago, pancreas y uraco.

e Existe cierta controversia sobre los tumores ovaricos primarios:
se cree que los tumores ovaricos representan metastasis de un

tumor primario apendicular
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Etiopatogenia

1. Con frecuencia surge de un tumor primario aparentemente
benigho o bien diferenciado.

2. Se produce la ruptura del tumor primario debido a la secrecion
progresiva de mucina.

3. A partir de ahi se produce la diseminacion intraperitoneal de
mucina.

4. Una vez existe diseminacion intraperitoneal, los depositos de
mucina siguen las rutas de flujo del liquido peritoneal.

5. El movimiento fisiolégico del liquido intraperitoneal dentro de
la cavidad abdominal esta condicionado por la fuerza de la
gravedad, que lo dirige en sentido descendente hacia la pelvis.

6. Desde la pelvis y, debido a |la presion negativa generada
durante la respiracion y al movimiento peristaltico intestinal, el
liquido alcanza la superficie inferior del diafragma.

* Asciende hacia el diafragma por las gotieras paracolicas.

* Por el lado izquierdo el ascenso es lento y esta limitado por
el ligamento frenocdlico.

* Por el lado derecho se encuentra el flujo principal, hacia el
espacio subhepatico derecho.
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Distribucion de la ascitis
MUCINOS3a

* Debido a la mucosidad y a las células que contiene el
pseudomixoma  peritoneal, el liguido presenta una
redistribucion caracteristica

* Normalmente no afectan a los organos moviles como el
intestino delgado

e Se acumula en las zonas declives de |la cavidad abdominal:
e Recesos vesicales laterales

 Espacio rectovesical en varones y rectovaginal en
mujeres (Douglas)

* Pelvis, canales paracolicos, capsula hepatica y epiplon.
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Tipos

* Se divide en dos subtipos

e Es esencial su diferenciacion ya que tiene implicacion etiologica
y pronostica

1. Adenomucinosis peritoneal

* Tumor primario: adenoma

* Neoplasia compuesta fundamentalmente por mucina vy
fibrosis

* Presenta minima atipia citologica y mitosis
* Supervivencia a los 5 anos: 75%

2. Carcinoma mucinoso peritoneal
 Tumor primario: adenocarcinoma mucinoso

* Epitelio proliferativo
* Presenta marcada atipia citoldgica
e Supervivencia a los 5 anos: 14%

3. Caracteristicas intermedias o discordantes
* Supervivencia a los 5 anos: 50%
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Diagnostico

 Mas frecuente en mujeres en edad media.
* Clinica:
* Dolor abdominal subagudo/crénico

* Pérdida ponderal
e Sintomas secundarios a obstruccion intestinal

* Exploracion fisica:
* Aumento del perimetro abdominal
* Hernia inguinal (mas frecuentemente en varones)

* Masa pélvica palpable (en mujeres)

* Elevacion de CEA VY 19-9

CA
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Diagnodstico por imagen:
Ecografia

* Ascitis con septos ecogéenicos

* Colecciones con contenido ecogénico (hallazgo que sugiere que
el liquido es gelatinoso).

* Las masas mucinosas pueden ser hiper o hipoecogénicas

No presentan vascularizacion en el estudio Doppler color

* Los focos hiperecogénicos no son moviles a diferencia de otros
tipos de ascitis (contenido hematico, purulento, proteinaceo,...)

* Bordes festoneados de visceras solidas: higado, bazo...
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Diagnodstico por imagen:
TC

* Presenta mayor densidad que otro tipo de ascitis (ya que es
gelatinoso v no liquido)

* Suele ser una ascitis loculada: presenta septos que realzan
tras la administracion de contraste intravenoso

* Presenta una distribucion caracteristica: se acumula en
pelvis, espacios paracolicos, epiplon y capsula hepatica.

* Masas / implantes de baja atenuaciéon (<20UH) dispersas por la
cavidad abdominal

 Asocian calcificaciones curvilineas o puntiformes en los
implantes o la localizacidon originaria del apéendice.

* Modifica los margenes de las superficies viscerales: festoneado
o “scalloping” hepatico, esplénico y de la superficie inferior del
diafragma

 Puede visualizarse hiperdensidad del omento (secundario a
fibrosis o a infiltracion)

* Asas intestinales medializadas, desplazadas por la ascitis
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Diagnodstico por imagen:
RM

* Hipointensos en T1 e hiperintensos en T2

* Estos hallazgos varian dependiendo de l|a cantidad de
mucina de los implantes

* Contraste Intravenoso: las lesiones presentan focos de
captacion
Secuencia de difusion: util en la diferenciacion entre los dos

tipos histologicos de pseudomixoma (adenomucinosis
peritoneal diseminada y carcinomatosis peritoneal mucinosa)

* Valores ADC en liquido peritoneal y en los implantes:

* Altos: sugiere una estirpe de escasa celularidad y, por ende,
de bajo grado histologico (adenomucinosis peritoneal

diseminada)

* Bajos: a favor de alto grado histologico (carcinomatosis
peritoneal mucinosa)
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Mujer de 55 anos que acude a urgencias por dolor abdominal en hipogastrio y
ambas fosas iliacas de un mes de evolucion. Analitica sanguinea: leucocitosis con
desviacion izquierda. Se solicita ecografia abdominal: en hipogastrio,
extendiéndose a la fosa iliaca derecha se observa una coleccion liquida, de 10,8 x
4,2 cm. Ante los hallazgos, se realiza TC abdominopélvico con contraste V.

-
~

Calcificacion en fosa iliaca derecha asociada a una coleccion de margenes mal
definidos (flechas rojas) que se extiende al fondo de saco de Douglas. Pequena
cantidad de liquido libre en fosa iliaca derecha y pelvis. Plantea como primera
posibilidad diagnostica mucocele apendicular complicado con pseudomixoma
peritoneal. Se confirmod el diagnostico mediante anatomia patologica y la
paciente se sometio a tratamiento con CCRS + HIPEC.
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Dos anos mas tarde la paciente acude de nuevo a urgencias por sensacion de
plenitud y aumento del perimetro abdominal. Se solicita una ecografia
abdominal visualizandose numerosas colecciones con contenido ecogénico en
su interior distribuidas por toda la cavidad peritoneal, algunas de gran tamano

de hasta 20 cm de diametro maximo.

. . .
.....
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Se realiza TC abdominopélvico con contraste intravenoso visualizandose gran
cantidad de liquido ascitico localizado en todos los cuadrantes abdominales,
mas llamativo en pelvis y gotiera parietocdlica derecha, loculado, con septos
que presentan captacion tras la administracion de contraste. Los hallazgos son

compatibles con recidiva de pseudomixoma peritoneal.
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Paciente varon de 37 anos, sin antecedentes de interés que acude a urgencias
por aumento del perimetro abdominal y anorexia de semanas de evolucion.
Analitica sanguinea anodina. Se observa moderada ascitis en todos los
cuadrantes abdominales. Festoneado del borde hepatico (imagen A) y del borde
esplénico (imagen B).

A
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Se completa estudio con TC abdominopélvico con contraste intravenoso. Se
visualiza una coleccion de liquido denso en fosa iliaca derecha que presenta
calcificaciones en su pared (imagen A, flecha azul). Se continua hasta el flanco
derecho donde se observa una solucion de continuidad de sus margenes
asociado a calcificaciones, en probable relacion con mucocele apendicular con
perforacion de su extremo distal (imagen B, flecha roja). Se observa también
moderada cantidad de liquido libre en todos los cuadrantes abdominales

(imagen B), objetivando rechazo y empastamiento de las asas intestinales
(imagen B, flecha verde).

Los hallazgos son compatibles con pseudomixoma peritoneal secundario a
mucocele apendicular

Sty
» ot
AN

El diagnostico fue confirmado mediante estudio histologico. El paciente fue
sometido a tratamiento mediante cirugia citorreductora completa + HIPEC.

Actualmente en seguimiento sin recurrencia.
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Diagnostico diferencial

* Procesos infecciosos:

e Peritonitis tuberculosa:

* La densidad de la ascitis y los implantes generalmente es
mas alta.

* Suelen visualizarse ganglios mesentéricos de baja
densidad o el engrosamiento de ileon terminal y ciego.

e Peritonitis bacteriana

* Enfermedades neoplasicas
* Carcinomatosis peritoneal metastasica (lo mas frecuente):
* Los implantes tumorales son solidos.

* Puede visualizarse la formacion de “omental cake”, a
diferencia del pseudomixoma.

 Raramente cursan con festoneado hepatico y esplénico.
* Tumores primarios peritoneales
* Mesotelioma peritoneal maligno

* Linfomatosis peritoneal
* Carcinoma papilar seroso primario peritoneal
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Tratamiento

* Tratamiento de eleccidn: cirugia citorreductora completa (CCRS)
+ quimiohipertermia peritoneal (HIPEC)

* Cirugia citorreductora:

* Objetivo: eliminar de forma completa el tumor visible
(macroscopico) de la cavidad abdominal

* Se realizan tecnicas quirurgicas especificas: peritonectomia

subdiafragmatica derecha, izquierda, ligamento triangular,
reseccion de la capsula de Glisson, colecistectomia,

omentectomia mayor vy menor, esplenectomia,
peritonectomias parietales y pélvicas...

* Quimiohipertermia peritoneal:

 Objetivo: erradicar el residuo tumoral microscopico
presente tras la cirugia peritoneal

* Administracion intraperitoneal de farmacos
quimioterapicos a altas temperaturas (entre 41 y 43
grados). Esto incrementa la capacidad de penetracion tisular
de algunos agentes quimioterapicos
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Pronostico

* Es un tratamiento muy agresivo con una Importante
morbimortalidad.

* Frecuentemente hay que realizar cirugias de repeticion por
recidiva o progresion, generandose adherencias y fibrosis.

* El tratamiento no es curativo y esta disenado principalmente
para reducir los sintomas y prolongar la supervivencia.

* La histologia juega un papel decisivo

* |CP: indice peritoneal de carcinomatosis
* Se determina en el momento de la intervencion
* Estimacion de la posibilidad de citorreduccion completa
* Distribucion del tumor en 13 regiones

* CR: puntuacion de citorreduccion
* Una vez finalizada la cirugia
* Citorreductora completa / incompleta
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Seguimiento

* Las tasas de recurrencias son altas (hasta el 45%), siendo la
mayoria de las recidivas intraabdominales.

* Recomendacion: realizar seguimiento estrecho (cada seis meses
0 un ano) con exploracion fisica, marcadores tumorales y TC
abdominopélvico con contraste intravenoso durante los seis
anos posteriores al tratamiento.

* TC: técnica recomendada para su seguimiento por su mayor
accesibilidad.

* RM: mayor sensibilidad y especificidad. Puede detectar antes
las recurrencias.
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Conclusiones

* El pseudomixoma peritoneal es una enfermedad poco frecuente
con mal pronostico.

* E| TC es la técnica de imagen de eleccidon para el diagnostico vy
seguimiento de esta patologia.

* Se realiza una revision del pseudomixoma peritoneal a partir de
casos diagnosticados y tratados en nuestro hospital, centro de
referencia de nuestra comunidad autonoma.
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