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OBJETIVO DOCENTE

La neoplasia mucinosa de apéndice (NMA), es
una rara entidad cuya incidencia e importancia
estan en aumento. El objetivo de este trabajo es
en primer lugar aclarar y definir los terminos de
NMA, pseudomixoma peritoneal (PMP) y
mucocele ya que existe gran confusion en la
literatura. Y en segundo lugar explicar las
presentaciones de la NMA que nos podemos
encontrar y su relevancia en relacion con el

tratamiento y pronostico.
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REVISION DEL TEMA

1. DEFINICIONES E HISTOLOGIA

- LA NEOPLASIA MUCINOSA DE APENDICE

Los términos de neoplasia mucinosa de apéendice y pseudomixoma peritoneal
han estado en permanente discusion y su denominacion es inconstante en |a
literatura cientifica. Afortunadamente patologos, oncologos y cirujanos llegaron a
un consenso en el Peritoneal Surface Oncology Group International (PSOGI)

World Congress in Berlin in 2012 [1].
En lo concerniente a nuestro trabajo debemos saber que las neoplasias
mucinosas de apéndice forman parte de las neoplasias epiteliales e incluyen [2]:

* Neoplasia mucinosa de apéndice de bajo grado (LAMN) y neoplasia
mucinosa de apéndice de alto grado (HAMN), en funcion del grado de |la
atipia. Estas no producen infiltracion. No debe utilizarse para estas

lesiones el termino adenoma.
* Pdlipo serrado (confinado a la mucosa)
 Adenoma tubular, tubulovelloso o velloso (confinado a la mucosa)
* Adenocarcinoma mucinoso, que si produce infiltracion.

 Adenocarcinoma mucinoso pobremente diferenciado con celulas en

anillo de sello.

e Adenocarcinoma no mucinoso
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REVISION DEL TEMA

1. DEFINICIONES E HISTOLOGIA

En nuestro trabajo hablaremos de forma general de las neoplasias mucinosas de
apéndice (NMA), haciendo referencia especial a las LAMN, HAMN y
adenocarcinoma mucinoso por su relevancia clinica y su asociacion con el
mucocele y con el pseudomixoma peritoneal (PMP). Queda muy lejos de nuestro

objetivo la clasificacion histopatologica de las neoplasias epiteliales desde el

punto de vista radiologico.

EL PMP

Respecto al PMP parece haber consenso en que corresponde a un sindrome

clinico con diferentes grados histologicos (cuya clasificacion también se establece

en el PSOGI World Congress in Berlin in 2012 [1]) que se caracteriza por el

acumulo de mucina intraperitoneal y que puede asociar ascitis mucinosa,

implantes peritoneales o afectacion ovarica [3].

Entorno al 20 % de los pacientes con NMA desarrollan PMP [4], siendo mas

frecuente en el caso del adenocarcinoma.
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1. DEFINICIONES E HISTOLOGIA

EL MUCOCELE

Es una dilatacion quistica de la luz del apéndice debida al acumulo de mucina.
Esto corresponde a un aspecto macroscopico (radiologico o anatomico) que

encierra diversas entidades anatomopatologicas [5]. Puede deberse a causas:

* No neoplasicas: obstruccion del drenaje por una hiperplasia epitelial, una

estenosis extrinseca, endometriosis o un apendicolito.

* Neoplasicas: obstruyen vy alteran la produccion de mucina. Como el LAMN,

HMAN o el adenocarcinoma.
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2. EPIDEMIOLOGIA

Se encuentra un mucocele en menos del 1% de las apendicectomias [6] v |a causa
mas frecuente de mucocele es la NMA. El adenocarcinoma mucinoso, a pesar de
ser la neoplasia maligna mas frecuente del apéndice, es el causante de tan solo el

5% de los mucoceles.

El mucocele es mas frecuente en mujeres y la edad de presentacion se encuentra
entorno a los 60 anos [7], por lo que debemos estar alerta ante cualquier

patologia del apéndice en mujeres mayores.

En las ultimas dos décadas se ha visto un fuerte incremento de la incidencia de
adenocarcinomas mucinosos de apéndice como muestran varios estudios [7, 8].
Van de Heuvel apunta varias explicaciones complementarias, por un lado la
mejora en la precision diagnostica gracias a los avances en imagen e
histopatologia y la relevancia de esta precision para establecer el pronostico, y
por otro, la relacion de esta neoplasia con el PMP y el incremento de |a
supervivencia a largo plazo de los paciente con PMP gracias a las nuevas técnicas
que combinan la cirugia de citorreduccidon con la quimioterapia intraperitoneal

hipertérmica [9].
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3. CLINICA

Los sintomas de la NMA vienen dados por su presentacion, siendo la forma mas

frecuente el mucocele.

El sintoma mas frecuente del mucocele es el dolor abdominal y los sintomas de
apendicitis. Otros sintomas son la masa palpable en fosa iliaca derecha vy la
obstruccion, pudiendo hacer el mucocele de cabeza de una invaginacion. No se

pueden diferenciar los sintomas de una causa benigna o maligna de mucocele [5].
Muchos pacientes estan asintomaticos y se trata de un hallazgo incidental [10].

También se sabe que la elevacion sérica del antigeno carcinoembrionario (CEA) vy
del CA 19.9 se socia con las NMA con diseminacion peritoneal, por lo que

conviene incluirlos en el estudio [11].

El PSP se suele presentar como distension abdominal o aparicion de hernias [12].
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4. IMAGEN

MUCOCELE Y NMA

Con la TC el mucocele se presenta como una masa paracecal de morfologia
redondeada u ovalada, de pared fina y con un contenido homogéeneo de
densidad agua. Suele medir entre 3 y 6 cm de diametro, pero puede llegar a ser

un mucocele gigante y medir hasta 25 cm. El 50% de los mucoceles presentan

calcificaciones murales [13] puntiformes o lineales. (Fig. 1 vy 2)

Fig. 1y 2. Muestran imagenes axial y
coronal de TC con contraste intravenoso
(CIV) en fase portal, de un mucocele
apendicular con pared fina, contenido
de densidad agua y calcificacion mural

lineal, causado por una LAMN.
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4. IMAGEN

MUCOCELE Y NMA

Cuando el mucocele asocia estriacion de |la grasa adyacente con irregularidad,
engrosamiento o masa de partes blandas de la pared debemos sospechar que

asocie una NMA, aunque algunos de estos cambios también pueden ser

secundarios a inflamacion. (Fig. 3y 4)

Fig. 3 v 4. Muestran imagenes axial y
sagital de TC con CIV en fase portal de
un mucocele apendicular con
apendicolitos (cabeza de flecha), que

asocia importante desestructuracion de

la pared y masa de partes blandas,

causado por un adenocarcinoma

mucinoso de apéndice (flechas).
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4. IMAGEN

- MUCOCELE Y NMA

Con el aumento de produccidon de mucina, el apéndice puede romperse

(habitualmente por la punta) y producirse salida de mucina. La identificacion de

mucina fuera del apéndice debe hacernos sospechar que se trata de un LAMN,

HAMN o adenocarcinoma [2]. (Fig. 5)

PAONR,

Fig. 5. Observamos cuatro imagenes axiales de TC con CIV de un mucocele
del mismo paciente en los anos 2010, 2012, 2013 y 2014. Podemos
observar como va aumentando de tamano hasta que en el ano 2014 se

rompe, disminuyendo su calibre y dejando salir la mucina. Se trato de una

LAMN.
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4. IMAGEN

MUCOCELE Y NMA

En Resonancia Magnética el tumor es hiperintenso en secuencias potenciadas en
T2 asi como el contenido del mucocele (Fig. 6y 7). En secuencias potenciadas en

T1, dependiendo de la concentracion de mucina, el mucocele puede aparecer

hiperintenso o isointenso.

Fig. 6y 7. Observamos imagenes coronales de RM del mismo paciente. A |la
izquierda una secuencia potenciada en T2 donde identificamos un mucocele con
contenido hiperintenso, pared fina y pequena cuna de liquido adyacente a |la
punta. A |la derecha una secuencia potenciada en T1 con saturacion grasay
contraste paramagnético que muestra el realce de la fina pared del mucocele, con

contenido hipointenso. Fue diagnosticado de LAMN.
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4. IMAGEN

- MUCOCELE Y NMA

En RM también se puede observar afectacion de la grasa, asi como irregularidad
o hodularidad de la pared del apéndice que nos hagan sospechar LAMN, HAMN o
carcinoma en las secuencias con administracion de contaste paramagnético.
Ademas, es una excelente técnica para identificar una discontinuidad de la pared

v mucina extraapendicular. Puede resultar mas dificil la valoracion del resto del

tracto gastrointestinal.

Fig. 8. Muestra una imagen coronal de RM potenciada en T1 con saturacion de la
grasa y contraste paramagnético donde identificamos un mucocele con

engrosamiento de la pared lateral (flecha), sospechoso de neoplasia.

Fig. 9. Muestra una imagen axial de RM potenciada en T2 donde identificamos
perfectamente la discontinuidad de la pared anterior de un mucocele (flecha) y Ia

consecuente salida de mucina.
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4. IMAGEN

MUCOCELE Y NMA

En la ecografia se observa como en la tedrica localizacion del apéndice hay una
lesion quistica ovoidea o cilindrica bien delimita que puede presentar
calcificacion de la pared (produciendo sombra acustica que limita la valoracion de
la lesidn). Se considera patognomonica cuando existe una imagen en capas de

cebolla en el interior [14]. Si observamos discontinuidad de |la pared con salida de

mucina debemos sospechar presencia de una NMA (Fig. 10y 11).

Fig. 10 y 11. Muestran imagenes de ecografia (izquierda con sonda convexa y
derecha con sonda lineal) de un mucocele de 16 mm de diametro con ascitis
ecogéenica (cabeza de flecha) y discontinuidad de |la pared (flecha). Esto nos hace

sospechar presencia de malignidad y PMP. Se trato de un HAMN.
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4. IMAGEN

MUCOCELE Y NMA

Fig. 12. Muestra Una lesion
paracecal quistica ovoidea que
corresponde a un mucocele.
Fig. 13. Observamos una lesion
quistica paracecal, con varios
apendicolitos (cabeza de
flecha), con la pared engrosada
e irregular (flechas) que nos
hace sospechar la presencia de
malignidad.

Ambos casos se trataron de

HAMN.
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4. IMAGEN

- PMP

El PMP se caracteriza por su distribucion ya que sigue las vias de distribucion de
la ascitis pero es redistribuido en el peritoneo a sitios de absorcion del liquido a
traves del sistema linfatico. De esta manera quedan respetadas las asas de
intestino delgado que presentan gran motilidad mientras que se acumula
caracteristicamente en gotieras paracolicas, omento, pelvis y capsula hepatica
(subdiafragmatico y retrohepatico), formando acumulos pseudonodulares [3] (fig.
14). Cuando el PMP proviene de un adenocarcinoma, puede llegar a invadir

Organos y mas raramente metastatizar por via hematogena o linfatica [12].

En la ecografia veremos una ascitis algo irregular que puede presentar septos y
engrosamientos omentales [15] (fig. 10). Enla TCy la RM también veremos
ascitis con septos que puede formar nodulos delimitados por estos septos,
frecuentemente en la superficie del higado (fig. 14 y 15). Tras la administracion

de contraste intravenoso podemos ver realce peritoneal (Fig. 16y 17).
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4. IMAGEN

- PMP

Fig. 14 y 15. Muestran imagenes de RM, a la izquierda una secuencia Balanced con
saturacion de la grasa y a la derecha una secuencia potenciada en T2. En la fig. 14
vemos la distribucion del PMP en ambas gotieras, pelvis y espacio perihepatico. En
la fosa iliaca derecha de ambas figuras identificamos los finos septos

caracteristicos del PMP (flechas).
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4. IMAGEN

PMP

Fig. 16 y 17. Muestran imagenes de RM, potenciadas en T1 con saturacion de la

grasa y contraste paramagnético. Vemos como el PMP asocia un marcado realce

peritoneal (flechas).
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4. IMAGEN

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

En el caso de un mucocele debemos hacer el diagnostico diferencial con el
linfangioma quistico, quiste mesentérico, quiste de duplicacion o diverticulo de
Meckel. Mientras que cuando se encuentra inflamado o perforado el principal

reto diagnostico sera con el de apendicitis [12] (Fig. 18 y 19).

El PMP puede confundirse con una carcinomatosis, por lo que la asociacion con

una NMA nos debe hacer sospechar que se trata de un PMP.

Dada la frecuente asociacion de la NMA con el ovario, debemos saber que
cualquier paciente con neoplasias sincronicas de apéendice y ovario debe

considerarse que el primario es siempre el apéndice salvo que haya evidencia de

lo contrario [2].

Fig. 18 y 19. Muestran imagenes de ecografia, donde identificamos un apéndice

inflamado, que fue diagnhosticado de apendicitis. Se trato de un HAMN
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5. TRATAMIENTO Y PRONOSTICO

Ante cualquier diagnostico de mucocele, se debe realizar una apendicectomia. La
reseccion de este se debe hacer con sumo cuidado para evitar la perforaciony
salida del mucus por ello no se recomienda la reseccion laparoscopica (salvo en
casos concretos de muy baja sospecha de neoplasia). También se revisara todo el
abdomen, en especial el colon y los ovarios. En el estudio anatomopatologico
intraoperatorio, ademas de valorar la presencia de NMA, se revisara que no

existan microperforaciones ya que esto cambiaria el tratamiento vy el prondstico

del paciente [16].

En el caso del LAMN se recomienda unicamente la apendicectomia y realizar
seguimiento para descartar la aparicion de PMP, ya que este puede aparecer

hasta 10 anos mas tarde.

En cambio, para el tratamiento del adenocarcinoma se recomienda realizar una
hemicolectomia para resecar los ganglios y en caso de PMP cirugia citorreductora

con quimioterapia intraperitoneal hipertérmica [2].

Se recomienda ademas la realizacion de colonoscopia a los pacientes con NMA

dada la asociacion de esta con otras neoplasias [12].

El prondstico de la LAMN es excelente, presentando una supervivencia a los diez

anos del 86 % [17], mientras que la supervivencia a diez anos del carcinoma es de

tan solo el 10% [18].
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CONCLUSION

La neoplasia mucinosa de apéndice engloba varias entidades de las cuales nos
hemos centrado en la LAMN, HAMN y adenocarcinoma mucinoso. Estas
presentan una importante asociacion con el PMP (siendo la principal causa de
este), el mucocele y neoplasias ovaricas e intestinales. Ademas, su diagnodstico y
relevancia han aumentado en las ultimas decadas debido en parte a |la
implantacion de tratamiento eficaz del PMP. La clinica no es especifica de
malignidad por lo que la imagen es frecuentemente la clave del diagnostico. Por
ello ante cualquier mucocele debemos estar alerta ante hallazgos como
irregularidad de la pared, discontinuidad de esta o ascitis con septos o
loculaciones que nos hagan sospechar la presencia de una NMA y PMP, ya que un
diagnostico preciso ayudara a establecer el tratamiento adecuado, que es

fundamental para el prondstico del paciente.
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