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Carcinomatosis peritoneal por tumor apendicular
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Resumen

* Introduccion: el término Pseudomixoma Peritoneal es una entidad rara que hace referencia a la dis
nacion peritoneal de un tumor cuyas células producen gran cantidad de mucina. Suele proceder de un
apendicular perforado, y se distribuyen de una forma caracteristica por la superficie peritoneal. Aunque |
I6gicamente puedan no mostrar agresividad, clinicamente si lo son.

» Material y métodos: presentamos el caso de una mujer diagnosticada de carcinomatosis peritol
por un carcinoma apendicular. Fue tratada mediante cirugia y quimioterapia sistémica basada en 5FU. C
forma conseguimos una larga supervivencia con un buen control sintomatico.

» Conclusiones:no existen tratamientos de eleccion para esta enfermedad. Basandose en su pe:
comportamiento clinico, algunos autores intentan una aproximacion curativa, mediante cirugias agresi
quimioterapia intraperitoneal. Se trata de un procedimiento complicado, no validado en ensayos clinicos. |
SO que presentamos muestra que una opciéon razonable de tratamiento puede basarse en cirugia conver
quimioterapia sistémica.
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Summary

* Purpose:Mucinous ascites by mucus-producing tumour epithelial cells with peritoneum disseminati
is a rare condition known gseudomyoma peritonaei. In nearly all the cases the cause is a primary tumour o
the appendix. It is an entity with multifocal peritoneal epithelial implants, distributed in a characteristic w
Although it can be not aggressive histologically, it is invariably fatal clinically.

» Material and methods: We present the case of a woman diagnosed of peritoneal carcinomatosis
an appendicular carcinoma, who was treated by surgery and systemic chemotherapy based on 5-FU. Wi
approach we got a long survival with a good symptomatic control.

e Conclusion: There are no standard treatments for this disease. Based on its particular behaviour
approach of some specialists is an aggressive surgery combined with intraperitoneal chemotherapy. Hoy
it is a complex procedure, not validated by clinical studies. Our case shows that it can be achieved a
clinical control with conservative surgery and systemic chemotherapy.

Key words: Pseudomyxoma peritonaei. Appendiceal tumour. Peritoneal carcinomatosis.

Introduccion distensién abdominal progresiva de 3 meses de evo
lucion. A la exploracion fisica se constata la existen-
El término Pseudomixoma Peritoneal (PMP) es cia de un abdomen distendido, con semiologia de
una entidad clinica caracterizada por la disemina-ascitis, no a tension. No hay signos de hepatopati:
cion peritoneal de tumores que caracteristicamenteni insuficiencia cardiaca. Las exploraciones comple-
producen mucina. En la inmensa mayoria de los ca-mentarias muestran una bioquimica basica y hemo
sos el asiento del tumor primario se localiza en ungrama sin alteraciones, unos marcadores tumorale

apéndice perforado. Aunque biolégicamente poco con un Ca 125: 35 Ul/ml, Ca 19.9: 37 Ul/ml y CEA:
agresivos, tienen un comportamiento clinico malig- 8 Ul/ml. Se intenta realizar paracentesis diagnéstica
no. Producen una cantidad copiosa de ascitis muci-pero es infructuosa en varios intentos. Las prueba:
nosa, que unido al crecimiento tumoral, suele de-de imagen hablan de una TAC abdomino-pélvica
sembocar en un ileo intestinal. Tradicionalmente el que muestra la existencia de ascitis, con adenopatic
tratamiento tiene un cardcter paliativo, basado en ci-y varios ndédulos peritoneales; una colonoscopia nor-

rugias repetidas para aliviar las obstrucciones intes-mal y una ecografia ginecolégica normal.
tinales drenando la mayor cantidad de moco. Hoy en Finalmente la paciente se somete a laparotomic
dia hay autores que realizan una aproximacion conexploradora encontrandose una cantidad moderad
intencién curativa mediante complicadas técnicas de ascitis con abundante moco, multiples adheren
quirargicas y quimioterapia intraperitoneal. Presen- cias a intestino y anejos ginecoldgicos, numerosos
tamos a continuacion un caso de pseudomixoma peimplantes en omento, pared abdominal y peritoneo
ritoneal, con un comportamiento clinico caracteristi- y, un apéndice abierto de aspecto mucoso. Se practi
co, y que fue tratado mediante cirugia y quimiotera- ca un histerectomia con doble anexectomia, linfade:
pia sistémica. nectomia pélvica, apendicectomia y hemicolectomia
derecha. La cirugia no es radical, permaneciendc
_ enfermedad residual superior a 2 cms. El analisis
Caso clinico anatomopatoldgico de las piezas informa de una car
cinomatosis peritoneal por adenocarcinoma de apén
Mujer de 56 afios, sin antecedentes personales delice; colon y ovario sin alteraciones.

interés, que consulta en junio de 1995 por dolor y La TAC postcirugia muestra nédulos tumorales en
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epiplon y peritoneo. Los marcadores tumorales ha-es la de lento deterioro del estado general por pro
bian descendido a niveles normales (CEA: 1,7 gresion de enfermedad, con anemia y desnutricior
Ul/ml; Ca 19.9:27 Ul/ ml). por dificultad en la ingesta debido a cuadros subo-

Se decide administrar quimioterapia con esquemaclusivos.
de la Clinica Mayo (5FU-FA). La paciente recibe
tratamiento durante un afio con un total de 12 ciclos,
desapareciendo las imagenes de TAC y con normali-Discusion
zacion de marcadores. Desde febrero de 1997 per-
manece en control por el servicio de oncologia mé- La presencia de ascitis gelatinosa debido a la di-
dica. Durante el seguimiento, se aprecian nédulosseminacion peritoneal de células epiteliales produc-
peritoneales de lento crecimiento, con un ascensotoras de mucina recibe el nombre de pseudomixoms
progresivo de marcadores tumorales. Se opta por lgperitoneal (PMP) En practicamente la totalidad de
abstencién terapéutica, dado que la paciente permalos casos, el origen de estas células son tumores ¢
nece asintomatica. Cuando el crecimiento de los né-apéndice. Estos tumores apendiculares son de potel
dulos se hizo manifiesto, se solicitd puncion biopsia, cial maligno variable, desde adenomas a adenocarci
en junio de 2001, que confirmd la recaida peritoneal nomas, y tienen un comportamiento distinto al resto
de adenocarcinoma apendicular. En ese momento sele neoplasias gastrointestinales. Biolégicamente sol
decide retratar con esquema Clinica Mayo hasta unpoco agresivos, tienden a recubrir la superficie peri-
total de 8 ciclos, alcanzando criterios de enfermedadtoneal mas que a penetrar en los tejidos, no suele
estable. Se decide continuar con quimioterapia demetastatizar ni producir afectacién ganglionar. Dise-
tercera linea con Tomudex-Oxaliplatino (6 ciclos). minan al peritoneo en estadios tempranos de la en
La respuesta, en agosto de 2002, fue nuevamente diermedad, debido a una ruptura en la pared del apér
estabilizacion. Desde entonces la paciente permanedice. La siembra peritoneal se distribuye de forma
ce oligoasintomatica con vida activa, y con la pre- caracteristica en lugares donde se reabsorbe el liqu
sencia de multiples nédulos peritoneales que formando ascitico (cara abdominal del hemidiafragma dere-
una coraza en la pared abdominal (Fig. 1). En di- cho, omentos mayor y menor, espacios retrohepatice
ciembre de 2003, la enfermedad progresa produ-e infrahepatico derechos y pelvis), respetando las
ciéndose compresion de cola de caballo secundaria auperficies peritoneales con mayor actividad peris-
masa presacra. Recibe radioterapia paliativa, ali-taltica, como el intestino delgado y en menor medi-
viandose el dolor y sin producirse déficit neurolégi- da el estébmago.
co. La situacion de enfermedad a octubre de 2004, Aunque la histologia sea de bajo potencial malig-
no, son neoplasias incurables e inevitablemente fata
les sin tratamiento. Su historia natural se caracterize
por un crecimiento lento y progresivo que produce
compresién de las estructuras abdominales, falle-
ciendo la mayor parte de los enfermos por obstruc-
cién intestinal.

Histéricamente ha existido cierta confusién para
clasificar esta entidad, debido a discordancias entre
la histologia del tumor primario y el potencial ma-
ligno del cuadro clinico. Ronnet arroja luz sobre el
asunto, mediante una clasificacién basada en las ce
racteristicas histologicas de los implantes peritonea-
les y la naturaleza del tumor primario, que posterio-
res trabajos han confirmado como de utilidad pro-
néstic& 3. Podemos clasificar un cuadro de PMP en
alguno de los siguientes grupos histopatologicos:

1. Adenomucinosis. implantes peritoneales con
Figura 1. TAC abdominal ilustrativa de carcinomatosis peritoneal. minima atipia y actividad mitética, pero capaces de
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producir abundantes cantidades de ascitis mucinosagia. La serie mas grande publicada en la literatura e
Son tumores superficiales, no invasivos. El tumor la de Sugarbaker, que ha tratado 385 pacientes me
primario suele corresponder a un adenoma mucino-diante este complicado procedimiento, incrementan-
so apendicular. do considerablemente las tasas de supervivencia
2. Carcinomatosis mucinosa peritoneal: incluye Asi, pacientes con una citorreduccidon completa e
implantes peritoneales con abundante mucina perchistologia de adenomucinosis alcanzan superviven:
cuyo epitelio tiene caracteristicas citolégicas de car- cias a 5 afios del 86%, y en torno al 50% si la histo-
cinoma, con células en anillo de sello. Produce inva-logia es adenocarcinoma o mixta. De esta forma s¢
sion de Organos vecinos, linfadenopatias y puedenconsiguen curaciones, y disminuye la necesidad de
metastizar mas all4 de la cavidad abdominal. El tu- laparotomias sucesivas. Aun con todo, hay que tene
mor primario suele corresponder a un adenocarcino-en cuenta que las complicaciones del procedimientc
ma apendicular u otra neoplasia gastrointestinal. no son desdefables, con tasas de morbilidad gradc
3. Tipo intermedio: entidad con predominio de Il y IV de un 27%, siendo lo mas frecuentes pancre-
adenomucinosis pero con areas focales de adenocaratitis (7%) y fistulizacion (4%).
cinoma. La complejidad de la quimioterapia intraperitone-
El andlisis de diversas series de pacientes tratadogl hipertérmica y la toxicidad encontrada hacen difi-
con cirugia ha permitido identificar la calidad de la cil la generalizacion de este tratamiento, fuera de
cirugia como otro factor pronéstico de primer orden, centros especializados con experiencia, sobre tod
independiente de la histologia. Con una citorreduc- teniendo en cuenta que va a ser complicado la reali
cion optima, entendida como tal la ausencia de tu-zacion de estudios comparativos que confirmen es:
mor o la presencia de implantes menores de 2.5 cmyentaja en la supervivencia. Existen pocos datos so
independientemente del nimero y su localizacion, labre el uso de quimioterapia sistémica en esta enfer
mediana de supervivencia a 5 afios esta en torno amedad °y su utilidad es cuestionada sobre todo en
80%, mientras que si la citorreduccién no es adecua-histologias no invasivas, dada la dificultad en alcan-
da, ésta no supera el 20%. zar la superficie peritoneal desde la circulacion ge-
Tradicionalmente, el tratamiento de esta enferme- neral. El tipo de quimioterapia mas empleada esta
dad ha sido la cirugia, mediante repetidas interven-basada en 5FU, pero su eficacia es dificil de deter:
ciones ante las eventuales recidivas que buscabaminar dada la escasez de datos en la literatura.
drenar la ascitis gelatinosa y eliminar la mayor can- El caso que presentamos viene a mostrarnos va
tidad de tumor. Se consiguen de esta forma interva-rios aspectos que hamos comentado sobre este tip
los libres de enfermedad en torno a 2.5 afios, y unade neoplasias. Por un lado, que se trata de un tumc
supervivencia global a 5 afios de 3% al 50%, seglinmenos agresivo que el resto de neoplasias gastroir
las series, sin curaciones a largo plazo, independieniestinales; asi, nuestra paciente, a pesar de haber d
temente del subtipo histolégicd butado con una carcinomatosis peritoneal, tiene une
Basados en los hechos de que son neoplasias neupervivencia de casi 10 afios, algo impensable si s
invasivas, que quedan limitadas a la cavidad abdo-tratase de un cancer gastrico o pancreatico con sien
minal, y que se distribuyen de una forma caracteris-bra peritoneal. En cuanto al tratamiento de la enfer-
tica que permite resecciones completas sin comorbi-medad, por lo que conocemos de este tumor, el es
lidad excesiva (el intestino delgado raramente estafuerzo quirdrgico es capital, algo parecido a lo que
afecto), ha llevado a muchos autores a considerarocurre en los tumores de ovario; pero existen ciertos
que el objetivo de este tratamiento puede ser curati-recelos a la hora de adoptar como tratamiento estar
vo, Y no paliativo como antaficexisten, desde me- dar la quimioterapia intraperitoneal perioperatoria,
diados de los afios 80, diversos estudios con ampliagomo abogan reconocidos expertos en la materia. E
series de pacientes en los que se aplican procediel carcinoma de ovario, tumor de comportamiento
mientos agresivos basados en cirugias citorreducto-comparable, ain no ha podido demostrarse la supe
ras que incluyen peritonectomias y quimioterapia hi- rioridad de la quimioterapia intraperitoneal frente a
pertérmica intraperitoneal (mitomicina-c y 5FU) pa- la sistémic# X Por otra parte la supervivencia al-
ra eliminar cualquier evidencia de enfermedad que canzada en la experiencia de Sugarbaker con el us
pudiese quedar en la cavidad abdominal tras la ciru-de quimioterapia intraperitoneal, comparada con
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otras series, parece especialmente ventajosa en IBiinograﬁa

histologia de mejor prondstico (adenomucinosis),
mientras que es solo ligeramente superior cuando 1.
hablamos de histologias de peor prondstico. El caso
que presentamos, al igual que otros existentes en la2-
literatura, viene a mostrar que es posible alcanzar
largas supervivencias, a pesar de histologia agresiva,
tras una cirugia citorreductora y con el uso de qui-
mioterapia sistémica basadas en 5FU.
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