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RESUMEN

El pseudomixoma peritoneal es una enfermedad de evolucién recurrente y potencial
maligno variable, caracterizada por ascitis gelatinosa disecante y, habitualmente,
invasion peritoneal generalizada. Durante muchos afios fue considerada una
enfermedad intratable o incurable, y solo en las Ultimas décadas —y en centros
muy especializados— se ha enfocado con un tratamiento radical y multimodal con
miras a lograr la curacion. Se presenta el caso de un vardn de 43 afios con un
pseudomixoma de apéndice avanzado, que evolucion6 bien después de un
tratamiento agresivo.
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ABSTRACT

Pseudomyxoma peritonei, a disease of recurrent progression with variable
malignant potential, is characterized by pressing gelatinous ascytis and frequently
by generalized peritoneal invasion. During many years, it was considered as
untreatable and incurable disease; however, in the last few decades, very
specialized centers have focused on the radical and multimodal treatment of this
disease with a view to curing it. Here is the case of a 43 years-old patient with
advanced appendicealpseudomyxoma that recovered well after an aggressive
treatment.
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INTRODUCCION

El pseudomixoma peritoneal es una enfermedad de evolucién recurrente, y a
menudo fatal, que se caracteriza por ascitis gelatinosa disecante e implantes
multifocales en el peritoneo, los cuales estan constituidos por abundantes glébulos
de mucina intracelular.” ? Este sindrome, descrito por Rokitansky en 1842, es mas
habitual en las mujeres de edad media o avanzada, y su origen mas frecuente es el
apéndice, seguido por el ovario, el pancreas, los intestinos, las vias biliares y el
uraco. Su incidencia es de 2 casos por 10 000 laparotomias.®

La diseminacién peritoneal constituye uno de los principales patrones de recaida
tras la cirugia en los tumores de localizaciéon abdominal y pélvica. Ha sido
considerada clasicamente como un signo de enfermedad generalizada, que se trata
de forma paliativa y que tiene un desenlace inevitablemente fatal.

La diseminacion de las células tumorales en el peritoneo puede ser espontanea o
producirse durante la cirugia, por mecanismos como la formacién de émbolos
tumorales por presion, la fuga de células malignas al cortar los vasos linfaticos o la
siembra de estas en la cavidad peritoneal durante la diseccidon quirdrgica.

Va seguida habitualmente de la invasion o perforacién de la serosa.

Una vez extirpado el tumor primario, los factores de crecimiento celular
involucrados en la cicatrizacidon estimulan el crecimiento de las células malignas
viables atrapadas o0 en coagulos sanguineos intraabdominales, o por la fibrina en las
superficies peritoneales traumatizadas. Paralelamente, el atrapamiento de dichas
células dificulta el acceso a ellas con la quimioterapia sistémica, lo cual disminuye o
anula la eficacia de esta Gltima.*

Estos tumores apendiculares son de potencial maligno variable —desde adenomas
hasta adenocarcinomas—, y tienen un comportamiento distinto al del resto de las
neoplasias gastrointestinales. Biolégicamente son poco agresivos, tienden a recubrir
la superficie peritoneal mas que a penetrar en los tejidos, y no suelen metastatizar
ni producir afectacién ganglionar. Se diseminan al peritoneo en estadios tempranos
de la enfermedad debido a una ruptura en la pared del apéndice. La siembra
peritoneal se distribuye de forma caracteristica en lugares donde se reabsorbe el
liguido ascitico (cara abdominal del hemidiafragma derecho, omentos mayor y
menor, espacios retrohepatico e infrahepatico derechos y pelvis), y no afecta las
superficies peritoneales con mayor actividad peristaltica, como el intestino delgado
Yy, en menor medida, el estdbmago.

Aungue la histologia sea de bajo potencial maligno, son neoplasias incurables e
inevitablemente fatales si se las deja sin tratamiento. Su historia natural se
caracteriza por un crecimiento lento y progresivo que produce compresion de las
estructuras abdominales, por lo que la mayoria de los enfermos fallece por
obstruccién intestinal.®

El analisis de diversas series de pacientes tratados con cirugia ha permitido
identificar la calidad de la cirugia como otro factor pronéstico de primer orden,
independiente de la histologia. Con una citorreduccién 6ptima, entendida como tal
la ausencia de tumor o la presencia de implantes menores de 2,5 cm, independien-
temente de su numero y localizacién, la mediana de supervivencia a los 5 afios esta
en torno al 80 %, mientras que si la citorreduccién no es adecuada, esta no supera
el 20 %.

70
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Cirugia 2014;53(1):69-75

Desde 1980 han aparecido en la bibliografia nuevas propuestas para el tratamiento
de los pacientes afectos de diseminacién tumoral peritoneal, un grupo de dificil
manejo terapéutico y emocional, derivado de la perspectiva de fracaso terapéutico
y en el que ha ocurrido una pérdida rapida y progresiva de la calidad de vida.

La administracion de farmacos antitumorales por via intraperitoneal, la
inmunoterapia intracavitaria, la terapia fotodinamica o la quimioterapia e
hipertermia intraperitoneal constituyen una muestra de las lineas de trabajo en esta
direccion.

La perfusién intraperitoneal con quimioterapia e hipertermia ha ofrecido hasta el
momento resultados esperanzadores. Consiste en realizar la cirugia de exéresis
maxima o debulking, seguida de dosis altas de quimioterapia regional en perfusiéon
hipertérmica durante el mismo acto operatorio. En ocasiones, la técnica se
completa con la administracion de dosis altas de quimioterapia en la cavidad
peritoneal durante los dias posteriores a la cirugia, a través de catéteres
provisionales implantados a tal efecto. La cirugia posibilita la reduccion de la
enfermedad peritoneal a un tamafio minimo y libera todas las adherencias, con lo
que crea condiciones dptimas para lograr mayor eficacia de los citostaticos. Estos
son potenciados por el calor, que por si mismo también tiene un efecto citotoxico,
se elimina el atrapamiento celular, y se consiguen altas concentraciones del
farmaco en la zona que se desea tratar, imposibles de lograr por via sistémica
debido a su toxicidad.®®

PRESENTACION DEL CASO

El paciente es un varon de la raza blanca, de 43 afios de edad, que desde otra
provincia acude al hospital remitido con diagndstico de "ascitis" por posible
hepatopatia. Refiere antecedentes patolégicos de hepatitis —aunque no conoce la
variedad— cuando era mas joven. Niega cirugias previas u otro padecimiento.
Menciona que desde hace aproximadamente 5 meses viene presentando
decaimiento, pérdida de peso, plenitud gastrica, aumento del didametro abdominal y
dolor hacia el hemiabdomen inferior.

Ingresa en el servicio de medicina interna, donde se completa su estudio y se
encuentra:

e Ecografia abdominal: los érganos del hemiabdomen superior se encuentran
desplazados por un proceso expansivo, predominantemente de baja
ecogenicidad y con gruesos tabiques. El bazo aparece rodeado por la lesién,
la aorta y la cava aparecen desplazados por aquel y se logran definir con
mucha dificultad. La masa muestra poca vascularizacion en el estudio
Doppler, y hay escasa cantidad de liquido libre en la cavidad.

¢ Tomografia axial computarizada (TAC) simple y con contraste endovenoso:
en todo el abdomen se observa un marcado engrosamiento del peritoneo
visceral y parietal, el cual engloba todas las estructuras abdominales y tiene
una densidad de 26 UH. Se sospecha que existe un liquido ascitico, pero
escaso y muy denso; predominan mas el engrosamiento y las masas que el
liguido. Hay engrosamiento de la curvatura mayor en la porcién vertical del
estdbmago, adenopatias intraperitoneales, periadrticas y peripancreaticas. Se
observan algunos nédulos periumbilicales que parecer ser secundarios.

No hay lesiéon 6sea. Impresion diagnostica: carcinosis peritoneal.

e Laparoscopia diagnostica: ascitis gelatinosa o coloide que engloba todos los
6rganos intraabdominales y el peritoneo. (Sospechar un pseudomixoma
peritoneal).
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Colonoscopia: deformidad del orificio apendicular y compresion extrinseca.
Biopsia (tomada en laparoscopia): carcinosis peritoneal por un
adenocarcinoma mucinoso de probable origen en las vias digestivas.

e Otros estudios paraclinicos fueron irrelevantes.

Con todos estos elementos clinicos y los estudios realizados se realizé una discusion
colectiva con los servicios de medicina interna, oncologia y cirugia, por tratarse de
un paciente con una enfermedad avanzada y con un pronéstico pobre. Se decidié su
intervencién quirdrgica con el animo de lograr una citorreducciébn maxima, para
posteriormente aplicar ciclos de quimioterapia sistémica.

Intervencioén quirdrgica

Se realizé una amplia incision xifopubiana y se encontré inmediatamente una gran
cantidad de mucina amarillenta muy adherente y densa, de unos 5 a 6 L, que fue
necesario extraer manualmente (Fig. 1). Luego se hallé una gran coraza tumoral,
friable, que bloqueaba el acceso al intestino —se trataba del epiplén mayor—, y un
peritoneo parietal francamente engrosado y tumoral.

Fig. 1. Ascitis gelatinosa abundante,

Esta gran masa, de aproximadamente 20 cm de diametro por unos 10 cm de
grosor, pudo ser separada facilmente del intestino delgado, practicamente
indemne, mediante una diseccién roma y digital. Fue ligada toda la irrigacién que
llegaba a ella a través de los vasos epiploicos francamente hipertréficos (Fig. 2).

Se continuo la diseccion hasta lograr liberar la tumoracion de todo el colon
transverso y el angulo esplénico, y se extrajo la gran masa, en bloque, con el bazo
completamente incluido en el proceso. Se resecé entonces toda la masa tumoral,
que englobaba el antro pilérico y el epiplon menor.
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Fig. 2. Colon transverso v angulo esplénico.,

Se comprobd la existencia de un ciego y un apéndice totalmente tumorales, y se
realizé una hemicolectomia derecha con ileotranversostomia y sutura manual en un
plano. Se practicé una peritonectomia parietal abdominal, diafragmatica y pélvica,
y se aplicé una electroevaporaciéon parcial de la capsula de Glisson y el mesenterio

(Fig. 3).

Fig. 3. Peritonectomia paretal abdominal,

Se diseco6 el hilio hepatico, y se logré resecar una cantidad abundante de la
tumoracion. Se realizd una colecistectomia y se disecé el retroperitoneo
(exponiendo los grandes vasos: cava, aorta, vasos renales hasta los vasos iliacos),
sin adenopatias. Se identificaron los vasos gonadales y ambos uréteres.

Se colocaron dos drenajes de silicona nim. 32 y se cerro6 la pared abdominal, con lo
cual concluyé la intervencion quirdrgica. Se extrajo en total 13 kg de tumor y
mucina.
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El paciente evolucion6 favorablemente, sin complicaciones, y recibio6 el alta
hospitalaria al quinto dia posoperatorio para comenzar la quimioterapia sistémica.
Después de 18 meses de seguimiento se encuentra asintomatico y libre de recidiva.

DISCUSION

El conocimiento actual acerca de las neoplasias apendiculares mucinosas (NAM) y
su diseminacion peritoneal es amplio y bien fundamentado. Para ello han sido
claves las aportaciones de cirujanos como Paul H. Sugarbaker.® Numerosos estudios
y consensos avalan la cirugia citorreductora completa combinada con quimioterapia
intraperitoneal transoperatoria como el tratamiento de eleccién en la actualidad
contra las NAM con diseminacion peritoneal.'°*®

La consideracion de que se trata de neoplasias no invasivas, que quedan limitadas
en la cavidad abdominal y que se distribuyen de una forma caracteristica que
permite resecciones completas sin comorbilidad excesiva (el intestino delgado
raramente esta afecto), ha llevado a muchos autores a considerar que el objetivo
de este tratamiento puede ser curativo, y no paliativo como antafio.®

Sucede gue los recursos necesarios para llevar a cabo esta cirugia combinada —y,
especificamente, la implementacién de la quimioterapia intraoperatoria
hipertérmica— son costosos y no estan aun a nuestro alcance. No obstante, es
consenso general que el esfuerzo quirurgico, la reseccién tumoral radical o con la
mayor radicalidad posible son los elementos mas valiosos para poder esperar una
mayor sobrevida en estos pacientes. Sin ellos ningun tipo de tratamiento adyuvante
podria tener algin beneficio.
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