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RESUMEN

Introduccion: EI mucocele apendicular se considera una lesién rara del apéndice que se
caracteriza por la dilatacion de la luz del érgano con acumulacién de moco. Este puede ser
benigno o maligno.

Objetivo: Caracterizar un caso de mucocele apendicular de comportamiento benigno en un
paciente adulto masculino.

Presentacion del caso: Se asiste a un paciente, en estudio de tumor de vias digestivas, que
se interviene quirargicamente con cuadro peritoneal agudo hallando masa de localizacién
apendicular. Se realiza apendicectomia convencional y se estudia la pieza por anatomia
patolégica como mucocele apendicular benigno. La evolucion del paciente fue satisfactoria.
Conclusiones: Se presenta clinicamente de forma inespecifica, lo que posibilita que su
diagnostico sea intraoperatorio con mayor frecuencia. La estrategia quirurgica depende de
los hallazgos intraoperatorios donde la apendicectomia y la hemicolectomia derecha son las

técnicas mas utilizadas. El pseudomixoma peritoneal es una complicacion temida.
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ABSTRACT

Introduction: Appendiceal mucocele is considered a rare lesion of the appendix
characterized by dilatation of the organ lumen with mucus accumulation. It can be benign or
malignant.

Objective: To characterize a case of appendiceal mucocele with benign behavior in an adult
male patient.

Case presentation: A patient under study of digestive tract tumor is attended. The patient
underwent surgery for having acute peritoneal symptoms; a mass of appendicular location
was found. Conventional appendicectomy was performed and the piece was studied by
pathological anatomy, being a benign appendicular mucocele. The patient's evolution was
satisfactory.

Conclusions: This condition is presented clinically in a nonspecific manner, which makes
for its diagnosis to be more frequently intraoperative. The surgical strategy depends on the
intraoperative findings, in which appendectomy and right hemicolectomy are the most used
techniques. Pseudomyxoma peritonei is a feared complication.

Keywords: acute appendicitis; benign appendiceal mucocele; appendicectomy.
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Introduccion

El mucocele apendicular (MA) fue descrito por primera vez en 1842 por Karl Freiherr von
Rokitansky y mas tarde en 1976 definido por Feren. Se considera una lesion rara del
apéndice, que se encuentra en el 0,3 al 0,7 % de las apendicectomias. Se caracteriza por la
dilatacion de la luz del érgano con acumulacién de moco que puede ser benigno o maligno y

consecuencia de procesos obstructivos o inflamatorios, cistadenomas mucinosos o
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cistadenocarcinomas. Ademas de estas causas, otras lesiones tumorales en el apéndice o el
ciego, pueden presentarse como mucocele. El cistoadenoma se ha encontrado en 0,2 a 0,3 %
de los apéndices resecados en Europa y Estados Unidos. La principal complicacién de esta
entidad es el pseudomixoma peritoneal (PMP)."

Para muchos autores, el término mucocele deberia abandonarse en favor de una entidad
patoldgica mas especifica. Para Agrusa y otros® el término deberia mantenerse por algunas
razones: esta profundamente utilizado en la literatura y es un término descriptivo simple, que
permite al cirujano o radidlogo informar sobre una determinada lesion antes de cualquier
caracterizacion patoldgica.

En esta enfermedad ha sido descrito un cuadro clinico inespecifico.® Puede presentarse de
diversas formas similar a otras enfermedades como la apendicitis aguda, como un dolor
abdominal inespecifico o una masa asintomatica.® Su diagnostico puede ser realizado en el
preoperatorio mediante el empleo de medios diagnésticos, pero en gran nimero de casos se
realiza en el acto operatorio.®) Sin embargo, Sun y otros® recomienda que el diagnostico se
realice antes de la intervencion quirurgica con el objetivo de seleccionar la técnica operatoria
mas adecuada y evitar complicaciones.

Se clasificaron previamente en cuatro entidades patologicas segun las caracteristicas del
epitelio: mucocele simple o de retencion, mucocele con epitelio hiperplasico velloso local o
difuso, adenoma/cistadenoma mucinoso y cistadenocarcinoma mucinoso. Actualmente el
término mucocele apendicular se emplea para el manejo clinico, pero el diagnéstico debe ser
segun la histologia.®

Cestino y otros™® hace referencia a que en 2016 el Peritoneal Surface Oncology Group
International propuso una clasificacion y una terminologia diagnosticas en un consenso
publicado en American Journal of Surgical Pathology, en el que las lesiones mucinosas de se
clasifican de la siguiente forma: no neoplasico y neoplasico en las que incluyeron pélipos
cerrados con o sin displasia de grado bajo o alto, adenoma con displasia de bajo o alto grado,
neoplasias mucinosas de bajo o alto grado y adenocarcinoma mucinoso.

Este trabajo tuvo el objetivo de caracterizar un caso de mucocele apendicular de

comportamiento benigno en un paciente adulto masculino.
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Presentacion de caso

Paciente de 52 afios de edad blanco, masculino, con antecedentes patoldgicos personales de
hipertension arterial bajo tratamiento regular, operado de hernia epigastrica sin secuelas.
Acude al hospital refiriendo dolor lumbar derecho de 1 mes de evolucion, que se irradi6 a
cuadrante inferior derecho (CID), que no cedia con analgésicos, de intensidad moderada y
persistente, sin otros sintomas acompafiantes. Al examen fisico se constatd abdomen
doloroso a la palpacion en CID donde se palpa zona empastada de aproximadamente 4 cm,
poco movible, con defensa abdominal, por lo que se decide su ingreso en sala de Cirugia
General con diagnostico de posible tumor de vias digestivas complicado para tratamiento
quirdrgico inmediato. No se constataron alteraciones hemoquimicas. Se realizan examenes
imagenoldgicos:

Rx de torax: sin alteraciones

Ultrasonido abdominal (US): hipogastrio, linea media y a la derecha imagen hipoecogénica
ovalada, heterogénea, vesicula normal con pared de 5 mm que mide 81 x 49 x 49 mm, bazo
supernumerario a nivel del hilio esplénico de 19 mm; litiasis de 7 mm en rifidn derecho,
quiste en el polo superior de rifion izquierdo sin dilatacion (fig. 1 A).

Tomografia axial computarizada (TAC) de abdomen con doble contraste: engrosamiento
parietal de un segmento de ileon distal. En intimo contacto con asas intestinales delgadas en
hipogastrio, linea media y a la derecha imagen hipodensa de 63 x 52 mm pared regular
hiperdensa que realza al contraste de 6 mm desplaza asas contiguas, pequefias y multiples

adenopatias mesentéricas (fig. 1 B).
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Fig. 1- A. Ultrasonografia (izquierda). B. TAC contrastada abdominal (derecha).

Se interviene quirdrgicamente y se halla masa blanquecina de aspecto quistico en la punta
apendicular, sin adenopatias en el meso, ni lesion en colon o higado. Se realizo
apendicectomia convencional de punta a base, se toma muestra para biopsia de la lesion, sin

accidentes operatorios (Fig. 2).

Fig. 2- Masa en apéndice cecal.
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El estudio anatomopatolégico informé apendicitis aguda con acimulo de moco intramural,
mucosa aplanada por compresién de moco detenido, ausencia de malignidad; se concluyd
como mucocele apendicular benigno (fig. 3).

Fig. 3. Masa apendicular extraida para estudio anatomopatolégico.

Discusion
El MA constituye la dilatacion progresiva del apéndice vermiforme debido a la acumulacion
intraluminal de sustancia mucoide. EI moco se retiene como resultado de la obstruccion o
hiperproduccion de la luz debido a enfermedades benignas (fecalitos, fibrosis
posinflamatoria, pdlipos hiperplasicos, adenomas serrados) o malignas. Las neoplasias
mucinosas apendiculares (AMN) son raras, con una incidencia de 0,12 casos por millén de
personas por afio.7810
Puede ser benigno o maligno. Las AMN de bajo grado (LAMN) se utilizan para referirse a
los cistoadenomas mucinosos. Los tumores mucinosos representan el 58% de los tumores
malignos del apéndice y el resto son carcinoides.?
El MA es poco comun constituyendo del 8 al 10% de todos los tumores apendiculares.
Agrusa y otros,® Saad y otros*? y Pratap Singh( afirman que esta afeccion es mas comun
en mujeres con una proporcion de 4:1 y en los mayores de 50 afios.
Se plantea que el cuadro clinico es inespecifico, lo cual dificulta el diagndstico preoperatorio.

Puede presentarse de forma asintomatica o0 manifestar sintomas que lo hacen comdn a otras
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enfermedades. Muchas veces es diagnosticado como un hallazgo incidental durante
exadmenes radioldgicos y endoscopicos o una intervencion quirurgica, como sucedio con el
caso que se presenta, constatado durante una ultrasonografia abdominal y posteriormente en
la cirugia.

Puede presentarse como una masa asintomatica en el CID del abdomen que crece lentamente.
Los pacientes suelen presentar dolor abdominal en CID de caracter crénico o agudo, pérdida
de peso, nauseas, vomitos, fiebre, cambios en el habito intestinal, sangrado por el recto, o
presentarse como un cuadro peritoneal agudo. Los sintomas urinarios son raros. Muhammad
Ali y otros® plantea que los que son sintomaticos tienen la posibilidad de ser malignos.®2¢-
8,12)

Se ha descrito la torsion apendicular, la obstruccion intestinal, la perforacion y la
estrangulacion intestinal como formas de presentacion. La invaginacion intestinal es
extremadamente rara.(%68)

Un alto por ciento en la mujer se presenta dolor abdominal y/o pélvico prolongado, con o sin
pérdida de peso, asociada a masa anexial palpable simulando una patologia tubo-ovérica. En
otras se presenta de forma aguda con fiebre.5:"

La variedad en las formas de presentacion representa un desafio para el cirujano, por lo que
se establece que el diagndstico final es intraoperatorio y se basa en la evaluacion
histopatologica.

Entre los medios diagnésticos para detectar esta enfermedad se encuentra el ultrasonido
abdominal, el colon por enema, la colonoscopia y la tomografia axial computarizada del
abdomen y pelvis simple, con contraste y el multidetector. EI American College of Radiology
plantea que la TAC es el método mas preciso.(t2689.11)

El US es de primera linea para pacientes con dolor abdominal agudo. Los hallazgos
ecogréaficos comprenden multiples capas ecogénicas en una masa quistica anecoica, conocido
como “signo de piel de cebolla” ademas del realce nodular de la pared.(":%10.12)

La TAC se puede utilizar para descubrir los signos especificos del MA con alta precision:
luz del apéndice de més de 1,3 cm, masa quistica bien encapsulada, de pared delgada, rodeada
por el ciego, o patron de “copa y bola”, atenuacion de TAC mixta (debido al contenido de

mucina) ubicada en las proximidades y que muestra continuidad al ciego junto con
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calcificacion de la pared. La distincion entre mucocele y ciego es un desafio en masas mas
grandes.®26:9)

Muhammad Ali y otros® plantea que el enema de bario se utiliz6 con frecuencia en el pasado
para el diagnéstico de enfermedades colonicas (en nuestro pais se emplea aun con una
frecuencia elevada) y se ha observado un llenado deficiente de contraste en el apéndice.(”
Mediante la colonoscopia se observa una masa brillante y redondeada que sobresale del
orificio apendicular y una secrecion mucosa amarillenta conocido como el signo del volcéan.
Es importante para el diagnostico de canceres de colon sincronicos o metacronicos. En
aproximadamente 13 % - 42 % de los pacientes con neoplasia apendicular, esta presente una
lesion colonica sincronica. Se recomienda la colonoscopia de vigilancia en pacientes con
diagnostico de cistoadenoma comprobado histopatolégicamente.®:7:9-12)

Cestino y otros™ es del criterio que el diagnostico suele ser incidental y esta patologia a
menudo se descubre durante la evaluacion radioldgica o endoscépica en busca de molestias
no relacionadas o dolor abdominal o puede ser una sorpresa durante una operacion de
apendicitis aguda.(”

Los marcadores tumorales como el antigeno carcinoembrionario (CEA), CA 19-9 y CA-125
son inespecificos, pero deben medirse después del diagnostico de MA 'y repetirse de forma
rutinaria para monitorear la progresion de la enfermedad. Su nivel elevado se correlaciona
con el estadio avanzado del tumor.©?

Cuando se sospecha el MA no se recomienda la citologia por aspiracién con aguja fina o el
estudio de tomografia por emision de positrones. EI examen histopatoldgico minucioso es
esencial y proporciona el diagndstico final de la enfermedad apendicular.®712

Se debe establecer el diagndstico diferencial con enfermedades benignas del apéndice como
apendicitis, leiomioma, neuroma, fibroma y lipoma y otras como quistes mesentéricos,
hidrosalpinx, linfoma, invaginacion intestinal, endometriosis y adenocarcinoma de
apéndice.®7)

Uno de los principios cardinales del tratamiento quirargico es evitar la ruptura y el derrame
de mucina en la cavidad peritoneal durante la reseccién con el posterior PMP. En la
actualidad el tratamiento comprende varias estrategias: la espera vigilante hasta la cirugia
citorreductora (CRS) extensa o con quimioterapia peritoneal intraoperatoria hipertérmica

(HIPEC) o quimioterapia intraperitoneal posoperatoria precoz (EPIC).(t2)
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Muhammad Ali y otros®y Saad y otros®? hacen referencia a los criterios de Dhage-lvatury
y Sugarbaker los cuales proponen un algoritmo para la seleccién del tipo de cirugia.

La apendicectomia simple es la eleccion para los pacientes con mucocele benigno. Se
recomienda la hemicolectomia derecha cuando se sospecha un mucocele maligno por la
presencia de un mucocele perforado, un ganglio linfatico mesentérico agrandado; cecectomia
parcial cuando la base del es ancha y sobresale hacia la pared cecal, o si el margen del mufion
es positivo y los ganglios linfaticos negativos. Se recomienda una exploracion precisa del
abdomen debido a la asociacion entre el MA y otros canceres de células secretoras de mucina,
como los de colon y de ovario.?*68)

No esté indicada una hemicolectomia derecha en ausencia de enfermedad metastésica en los
ganglios linfaticos, a partir de un examen de seccion congelada de estos dentro del mesenterio
apendicular.

Una vez obtenida la patologia definitiva, se debe evaluar si esta indicada una nueva cirugia,
segun estadificacion. Esta decision no es estandarizada, estos pacientes deben ser presentados
en una reunion multidisciplinaria. Las opciones quirdrgicas incluyen una hemicolectomia
derecha completa con linfadenectomia y CRS y HIPEC para tratar la enfermedad mucinosa
peritoneal (PMP).®

En caso de rotura, la reseccion primaria debe ir acompafada de la extraccién de todos los
implantes macroscopicos y debe recuperarse cualquier liquido o moco para un examen
citoldgico. El pronostico de la neoplasia mucinosa apendicular depende de si el tumor
progresa a PMP. Este Gltimo es una afeccion dificil de tratar. Pueden ser necesarias
intervenciones quirdrgicas complejas que incluyen la extirpacion de material mucinoso,
CRS, peritonectomia y HIPEC.®71D

La cirugia abierta tiene dos objetivos: realizar la cirugia con cuidado para evitar la ruptura y
el relleno no se esparza en la cavidad peritoneal y tener una inspeccion mas completa,
palpacion e inspeccion directa de las zonas del abdomen donde los tumores mucinosos son
més frecuentes. (25711

Sin embargo, Agrusa y otros® aseveran que para la cirugia laparoscopica no existen pruebas
sélidas a favor o en contra de su seguridad.*”

Después de la apendicectomia, la tasa de supervivencia a 5 afios para el MA simple es del

91-100 %, pero se reduce al 25 % para la AMN maligna.?
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Pueden surgir ciertas complicaciones como invaginacion intestinal, hemorragia, perforacion
que conduce a peritonitis, pionefrosis, rotura ocurriendo el posterior PMP, que, aungque son
raras, pero pueden ser fatales. EI PMP es su principal complicacion, se asocia con una mayor
morbilidad y mortalidad.*?39
Conclusiones

El mucocele apendicular es una enfermedad rara. Se presenta clinicamente de forma
inespecifica, lo que imposibilita su diagnéstico preoperatorio y aumenta las probabilidades
de ser un hallazgo imagenoldgico o quirdrgico incidental. La estrategia quirargica depende
de los hallazgos intraoperatorios donde la apendicectomia y la hemicolectomia derecha son
las técnicas mas utilizadas. El pseudomixoma peritoneal es una complicacién frecuente

asociada a alta morbilidad y mortalidad.
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