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Pseudomixoma peritoneal
diagnosticado en el contexto de una
alta sospecha de carcinoma de ovario:
reporte de un caso

Peritonei pseudomyxoma diagnosed in
the context of a high suspicion of ovarian
carcinoma: a case report.

Pablo Luque-Gonzalez,* Leticia Azcona Sutil,* Maria Nieves Cabezas-Palacios,? Julian
Jiménez-Gallardo,? Inmaculada Rodriguez-Jiménez?

El pseudomixoma peritoneal es una enfermedad infrecuente, ca-
racterizada por ascitis mucinosa acompanada de implantes tumorales peritoneales y
sobre el epipldn. Suele estar asociada con una neoplasia apendicular, casi siempre
de bajo grado histolégico, el ovario es la localizacién afectada con més frecuencia
por metdstasis al aparato reproductor. Su diagnéstico es sumamente complejo y las
opciones de tratamiento son controvertidas.

Reportar un caso clinico y revisar la bibliografia referente al pseudomixoma
peritoneal y su relacién con los tumores apendiculares.

Paciente de 83 afos, con distensién abdominal y pérdida de peso en
los Gltimos tres meses, con elevacién de marcadores tumorales y una masa multiquistica
y liquido libre en el abdomen. Se decidi6 operarla debido a la sospecha de cédncer de
ovario. El diagnéstico anatomopatoldgico informé que se trataba de un adenocarcino-
ma mucinoso de bajo grado en el apéndice y metastasis bilateral en ambos anejos en
el contexto de pseudomixoma peritoneal. Luego de nueve meses de la intervencion
quirdrgica la paciente continuaba en seguimiento.

Ante el diagnéstico de pseudomixoma peritoneal es decisivo esta-
blecer una clasificacion tnica vélida que contribuya a la divulgacion del conocimiento
y a la creacién de protocolos diagnésticos y terapéuticos que permitan la pronta y
eficaz atencion de las pacientes.

Pseudomixoma peritoneal; ascitis mucinosa; tumor del omento;
apendicular; ovario; marcadores tumorales, cancer de ovario.

Pseudomyxoma peritonei is a rare disease characterized by mucinous
ascites accompanied by peritoneal and omentum tumor implants. It is usually associ-
ated with an appendicular neoplasm, almost always of low histologic grade, the ovary
being the most frequently affected site due to metastasis to the reproductive tract. Its
diagnosis is extremely complex and treatment options are controversial.

To report a clinical case and review the literature concerning pseudo-
myxoma peritonei and its relationship with appendicular tumors.

83-year-old patient, with abdominal distension and weight loss
in the last three months, with elevation of tumor markers and a multicystic mass
and free fluid in the abdomen. It was decided to operate due to suspicion of ovar-
ian cancer. The anatomopathological diagnosis reported low-grade mucinous
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adenocarcinoma in the appendix and bilateral metastasis in both appendages in
the context of peritoneal pseudomyxoma. Nine months after surgery the patient

was still being followed up.

When faced with the diagnosis of pseudomyxoma peritonei it is
decisive to establish a single valid classification that contributes to the dissemination of
knowledge and the creation of diagnostic and therapeutic protocols that allow prompt

and effective patient care.

Pseudomyxoma peritonei; Mucinous ascites; Omentum Tumor; Appen-

dicular; Ovary; Tumor markers; Ovarian cancer.

El pseudomixoma peritoneal se caracteriza por la
diseminacion intraperitoneal de lesiones sélidas,
de aspecto mucoide, producidas por el implante
celular de un tumor adenomucinoso en la super-
ficie peritoneal.’? Fue descrito por primera vez
por Werth en 1884,>* asociado en ese caso a un
tumor mucinoso de ovario.’

El pseudomixoma peritoneal tiene una inci-
dencia de 1 a 2 casos por millén de personas,®
aunque segln datos de algunos centros puede
ser de 3 a 4 casos por millén de personas por
ano.' La enfermedad suele diagnosticarse en-
tre los 40 y 55 afios” con mayor incidencia en
mujeres.*

Es una enfermedad crénica, recidivante, indo-
lente y de origen atin no descrito. Los estudios
inmunohistoquimicos y de biologia molecular
han demostrado que en casi todos los casos de
pseudomixoma peritoneal el origen primario
es una neoplasia apendicular, casi siempre de
bajo grado histolégico, y rara vez proviene de
otros tumores: neoplasias del colon, uraco,
endometrio, conducto biliar comin, estémago
o pancreas.>® El ovario es la localizacién, en
el aparato reproductor femenino, que mas se

afecta por metastasis, que representan de 5 al
6% de todos los tumores malignos ovaricos.?
Su diagnéstico es complejo por la inespecifici-
dad y sintomas tardios, lo que implica que se
diagnostique como un hallazgo intraoperatorio
o radiolégico.** En la actualidad no existe un
esquema de tratamiento estandarizado.

Con la finalidad de ampliar el conocimiento
disponible de esta enfermedad y ayudar a su
tratamiento, enseguida se reporta el caso de una
paciente y se revisa la bibliografia disponible a
junio de 2020 en la base de datos PubMed.

Paciente de 83 anos, sin alergia a medicamen-
tos conocida, hipertensa, diabética tipo 2, con
fibrilacién auricular y con un marcapasos por
bloqueo auriculoventricular de tercer grado, que
consulté por distension abdominal y molestias
en el hipogastrio asociadas con pérdida de peso
en los dltimos tres meses. Como antecedentes
ginecoobstétricos destacan cuatro partos eut6-
cicos y menopausia a los 60 afios.

En la exploracién se palpé una masa de con-

sistencia dura que llegaba hasta el epigastrio
y que al tacto bimanual impresioné su solidez
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y adherencia a las estructuras adyacentes. La
ecografia transvaginal describié una imagen
isoecoica y multilobulada muy mal delimitada.
En la tomografia axial computada (Figura 1) se
encontré una masa multiquistica, con septos
vascularizados de 241 x 218 x 144 mm asocia-
da con liquido libre peritoneal e infiltracion del
omento mayor en el contexto de carcinomatosis
peritoneal. Los marcadores tumorales aportaron
alto riesgo de neoplasia ovarica: CEA 69.40 ng/
mL; CA-125 152 U/mL; CA 19.9 992 U/mL y
proteina HE-4 187 pmol/L.

El hallazgo intraoperatorio de la laparotomia
exploradora fue de una tumoracion dependien-
te del ovario izquierdo que ocupaba toda la
cavidad abdominal, de aproximadamente 300
mm, con superficie irregular y capsula integra.
Otra tumoracién en el ovario contralateral de
iguales caracteristicas macroscopicas, pero de

Tomografia axial con contraste.
de neoplasia maligna. Se observa una masa multiquistica en el hemiabdomen inferior, con septos vascularizados
de 24.1 x 21.8 x 11.4 cm (3950 cc) asociada a posible carcinomatosis peritoneal, con infiltracién del omento
mayor y liquido libre peritoneal.

Corte axial y

100 mm asociado a liquido ascitico abundante
(1.5 L). Todo el peritoneo estaba afectado con
multiples implantes y formaciones mucosas. El
apéndice también estaba aumentado de tamano,
con impresién de afectacion tumoral. El epiplén
en coraza afectaba incluso hasta la curvatura
mayor gastrica (Figura 2). Se le practicaron:
anexectomia bilateral, apendicectomia y biopsia
de la pared.

El estudio anatomopatolégico definitivo informé:
que se trataba de un adenocarcinoma mucinoso
de bajo grado en el apéndice, con metastasis
bilateral de adenocarcinoma apendicular con
extension extracapsular y afectacion de los
tejidos peritubaricos en anejos: se estableci6 el
diagnéstico de adenocarcinoma mucinoso de
apéndice G1 estadio IV (localmente avanzado
con afectacion peritoneal irresecable). Ante estos
desenlaces y el caracter incurable y lentamen-

Corte sagital de la TAC practicado ante la sospecha
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Masa ovdrica
Implantes peritoneales.

Hallazgos intraoperatorios.

izquierda de 25 x 18 x 2 cm.
Apéndice.

te progresivo de esta patologia se determind,
en acuerdo con la paciente y los especialistas
interconsultados, no indicar tratamiento quimio-
terapico; luego de 9 meses de la intervencion
quirdrgica la paciente permanecia en seguimien-
to en la unidad de cuidados paliativos.

DISCUSION

Los quistes ovdricos gigantes son tumores con
didmetros mayores de 10 cm, poco frecuentes
hoy en dia debido a su diagnéstico y tratamiento
temprano. Casi todos suelen ser benignos 'y 10%
son de naturaleza maligna.® Entre el diagnostico
diferencial a establecer en las masas benignas
se encuentran: endometriosis pélvica, embarazo
ectopico, quistes intraabdominales de diver-
sos origenes (epiplén, ovario, rifidn, higado,
pancreas, linfangiomas quisticos, quistes cole-
docales y otros), hidronefrosis y apendicitis, asi
como complicaciones sintomdticas de estos quis-
tes gigantes: torsion, obstruccién y perforacion.®?
Por el contrario, entre las lesiones malignas, las
metastasis ovdricas son infrecuentes y tienen
mal prondstico pues no hay un procedimiento
diagndstico y terapéutico unificado y la mayoria
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de las pacientes fallece en el primer afo, a pesar
del tratamiento.? Los tumores primarios suelen
proceder del colon, estémago, recto, via biliar,
mama y endometrio, asi como de manera mas
infrecuente pueden pertenecer al pancreas o
apéndice cecal, entre otros.? Asi, pues, ante una
masa gigante en drea anexial se abre un abanico
extenso de posibilidades diagnésticas, donde ni
la clinica ni las pruebas complementarias discier-
nen con claridad el origen, lo que hace que en la
mayor parte de las ocasiones, como sucedié en
la paciente del caso, se catalogue erréneamente
como primario de ovario y hasta la obtencion
del estudio anatomopatolégico definitivo no se
llegue al diagnéstico correcto.

En referencia al diagnéstico definitivo de la
paciente del caso, las neoplasias primarias del
apéndice son muy raras,® su incidencia es de en-
tre 0.4 y 1.4% de las neoplasias digestivas® que, a
menudo, pueden simular patologia tumoral ova-
rica. Su diagnéstico suele ser intraoperatorio y no
suelen considerarse en el diagnéstico diferencial
de una masa anexial por su baja frecuencia.®
Existe un riesgo similar entre hombres y mujeres
de tener un tumor apendicular, aunque algunos
estudios demuestran que es mds frecuente en
mujeres y en mayores de 50 afios, como en la
paciente del caso.

Entre los factores de riesgo identificados se
encontraron: colitis ulcerosa, antecedente de
displasia o cancer colorrectal, mutacién del
gen K-ras y pérdida del 18q.° Este tipo de tu-
mor se ha clasificado histéricamente segtin sus
caracteristicas histolégicas en tumor carcinoide
(85%), cistoadenocarcinoma mucinoso (8%),
adenocarcinoma colénico (4%) y adenocarci-
noide (2%)." La clasificacion y nomenclatura
de los tumores del apéndice es controvertida y
aln no esta esclarecida. En los dltimos afos se
ha aceptado denominarlos adenocarcinomas
mucinosos de neoplasia quistica mucinosa
apendicular, una enfermedad que se subdivide
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en neoplasia mucinosa de bajo grado, asociada
al pseudomixoma peritoneal y adenocarcinoma
mucinoso o neoplasia mucinosa de alto grado,
pues sus cursos clinicos y tratamientos son sig-
nificativamente diferentes.®

El pseudomixoma peritoneal consiste en la
diseminacién intraperitoneal de una neoplasia
caracterizada por la produccién de grandes
cantidades de ascitis mucinosa.' Su patogenia se
explica a partir de la rotura de la lesién primaria,
lo que sucede en el 10 al 15% de los tumores
apendiculares mucinosos,® y da lugar a que se
liberen células tumorales a la cavidad abdominal
(metdstasis por implantacién) productoras de
mucina, que se depositan en sitios localizados
o difusos' y dan lugar a la ascitis gelatinosa in-
traabdominal difusa* o “’barriga de gelatina”.’
Se han propuesto diversas clasificaciones para
catalogar al pseudomixoma peritoneal, lo que ha
generado gran confusion. Esta enfermedad apa-
rece como un diagndstico histolégico diferente
de los tumores del aparato digestivo en la cla-
sificacion de la OMS de 2010, que los clasifica
seglin la histologia de la afectacion peritoneal
en lugar de la de la neoplasia primaria.? Esto
genera confusién al considerarse una enferme-
dad distinta a la neoplasia de origen. En 2016
se publicé un consenso del Peritoneal Surface
Oncology Group International (PSOGI) de la
clasificacion de pseudomixoma peritoneal y el
tumor apendicular para intentar esclarecer esta
discusion. Se establecieron distintas categorias:
carcinoma peritoneal mucinoso de bajo grado,
de alto grado y de alto grado con células en ani-
[lo de sello.? El caso aqui reportado corresponde
al primer subtipo.

Las neoplasias primarias de ovario y los carcino-
mas apendiculares o pseudomixoma peritoneal
suelen ser asintomaticos en sus etapas iniciales,
evolucionan silenciosamente hasta que alcanzan
un tamano considerable® y originan sintomas
inespecificos: distensién abdominal progresiva,

dolor abdominal difuso y clinica compresiva
de otros érganos (estrefiimiento, vémitos y mic-
ciéon frecuente).*? Ante esta clinica, el estudio
mediante pruebas de imagen complementarias
juega un papel fundamental. Las de mejores
resultados son la resonancia magnética nuclear
y la tomografia axial computada que, ademas
de evaluar la relacién de estas masas con otras
estructuras intraabdominales, excluyen diagnos-
ticos diferenciales y analizan su posible origen.’

En cuanto al pseudomixoma peritoneal, median-
te ecografia puede objetivarse ascitis con septos
y ecos, ademds de ndédulos parenquimatosos y
masas peritoneales,’® que es uno de los signos
mas especificos la existencia de areas hipoecoi-
cas en un peritoneo engrosado.' La tomografia
axial computada puede mostrar la distribucion e
infiltracion de la lesién primaria del pseudomixo-
ma peritoneal, ademas de objetivar la ascitis con
densidad anormal, alteraciones en la superficie
hepdtica o esplénica, infiltracién peritoneal y
en el mesenterio, asi como engrosamiento del
epipldn (torta omental) cuando la afectacion es
grande.! La tomografia por emisién de positro-
nes (PET/TAC) ayuda a predecir la diseminacion
peritoneal y el efecto potencial del tratamiento
quirdrgico.” También puede recurrirse a las
pruebas de imagen para tomar una biopsia y
obtener un estudio histolégico; esto se intentd
en la paciente del caso pero no dio un resultado
satisfactorio. También puede extraerse el liquido
ascitico para estudiar sus caracteristicas y aliviar
la distension abdominal y posible compresién
intraabdominal.’

El pseudomixoma peritoneal no dispone de
marcadores tumorales especificos, aunque
suele recurrirse a: CEA, CA19.9 y CA125
como indicadores de gravedad, prondstico
preoperatorio y seguimiento postratamien-
to. La supervivencia posquirirgica de las
pacientes con marcadores negativos es 2.6
veces mayor que en pacientes con valores
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elevados.”*” Mientras que CEA y CA19.9
suelen estar elevados en el pseudomixoma
peritoneal de origen apendicular; el CA125
lo hace en casos de afectacién ovérica.* En el
estudio inmunohistoquimico se encuentra la
sobreexpresion de MUC2 como marcador de
pseudomixoma peritoneal de origen intestinal
y CK20, CEA y CDX2 en el caso de tumores
apendiculares.* En resumen, ni la clinica ni las
pruebas complementarias (imagen o analiticas)
suelen establecer con certeza el diagndstico
definitivo; en la mayoria de las ocasiones se
requiere un estudio anatomopatolégico de
las piezas quirdrgicas, como sucedi6 en la
paciente del caso.

El tratamiento curativo del pseudomixoma
peritoneal consiste en la cirugia citorreduc-
tora completa asociada con quimioterapia
intraperitoneal hipertérmica.” La reseccién
quirdrgica de la masa tumoral (debulking) se
practica junto con la apendicectomia y otras
técnicas en funcion de la sospecha de otras
afecciones: peritonectomia u ooforectomia
bilateral si hubiera sospecha de afectaciéon
ovarica o un tumor sincrénico.’ El drenaje
pre o intraoperatorio de estos quistes ovari-
cos, o cualquier quiste intraabdominal, debe
evitarse por las posibles complicaciones:
infecciones, sangrado, mayor adhesién pe-
ritoneal o posible diseminacion de células
malignas.® Siempre que se practique la cirugia
deberd hacerse una citorreduccién completa
(foco tumoral no visible macroscépicamente
o persistencia de una lesion residual me-
nor de 2.5 mm) porque resulta uno de los
factores prondsticos mas importantes.” Se
ha recomendado el tratamiento conjunto
con quimioterapia intraperitoneal hipertér-
mica con mitomicina C (la mas indicada),”
5-fluorouracilo y doxorrubicina, que han
demostrado buenos desenlaces terapéuticos
a largo plazo." Puesto que el pseudomixoma
peritoneal suele derivar de células con bajo
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grado de malignidad, la quimioterapia intra-
peritoneal hipertérmica suele tener en estos
casos menor eficacia.? De acuerdo con Rizvi
y su grupo’ la pauta terapéutica que combina
la cirugia citorreductora y la quimioterapia
intraperitoneal hipertérmica es superior en
cuanto a supervivencia que solo la cirugia a
largo plazo, con una tasa de reintervencién
menor (9 vs 54%, respectivamente).

Si bien los datos del pseudomixoma peritoneal
varian conforme a los diferentes estudios, la tasa
de supervivencia es de alrededor de 10 afos; en
pacientes con tumores de bajo grado es del 63
versus 40.1% en quienes tienen tumores de alto
grado y de 0% para tumores de alto grado con
células en anillo de sello luego del tratamiento
descrito.* A pesar del tratamiento, la enfermedad
suele reaparecer, con una recurrencia del 28%
en algunas series.” Se recomienda una tomogra-
fia axial computada de control a los 3 meses del
tratamiento y luego cada 6 meses para valorar
la recurrencia, esto puede complementarse con
el estudio de marcadores tumorales.” Si hay re-
currencia el tratamiento debe individualizarse
conforme a las caracteristicas del tumor prima-
rio, localizacién de la recurrencia y sintomas;
puede considerarse una nueva citorreduccién
con quimioterapia intraperitoneal hipertérmica,
quimioterapia sistémica o, incluso, una actitud
expectante."

La gran cantidad de posibles origenes de los tu-
mores primarios del pseudomixoma peritoneal
dificulta definir un protocolo y estandarizacion
de la practica clinica. Ante el diagnéstico
de pseudomixoma peritoneal es decisivo es-
tablecer una clasificacion Unica vélida que
contribuya a la divulgacién del conocimiento
y a la creacién de protocolos diagnésticos y
terapéuticos que permitan la pronta y eficaz
atencion de las pacientes.
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