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RESUMEN

El mucocele apendicular es una entidad poco frecuente que
consiste en la dilatacién quistica de la luz del apéndice se-
cundaria a la excesiva producciéon de moco. En la mayoria
de los casos se relaciona con la presencia de un cistoadeno-
ma. Esta neoplasia apendicular se asocia con frecuencia a
otros tumores colénicos y extraintestinales, por lo que es im-
prescindible realizar una adecuada exploracion de la cavi-
dad abdominal. La clinica es inespecifica y varia desde for-
mas asintomaticas, molestias abdominales hasta, menos
frecuentemente, sintomas y signos urologicos. Describimos
el caso de una paciente con microhematuria relacionada con
mucocele apendicular, sobre lo que existen descritos sélo
unos pocos casos en la literatura médica. El tratamiento del
cistoadenoma es quirirgico y no es posible diferenciar ma-
croscopicamente si se trata de un mucocele simple, cistoade-
noma o cistoadenocarcinoma. La supervivencia del cistoade-
noma de apéndice es excelente, y se reduce a menos de la
mitad a los 5 afios en caso de cistoadenocarcinoma asociado
a seudomixoma peritoneal.

MICROHEMATURIA SECONDARY TO MUCOCELE
AND APPENDICULAR CYSTOADENOMA

Appendiceal mucocele is a rare entity consisting of cystic di-
latation of the appendix as a result of increased mucus pro-
duction. Most cases are related to the presence of a cystade-
noma. This appendiceal neoplasm is frequently associated
with other extraintestinal and colonic tumors and therefore
adequate abdominal examination is necessary. The clinical
presentation is nonspecific and varies from asymptomatic
forms to abdominal discomfort and, less frequently, to uro-
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logical manifestations. We describe the case of a woman
with hematuria associated with an appendiceal mucocele.
Only a few cases have been reported in the medical literatu-
re. The treatment of choice of cystadenoma is surgery and
simple mucocele cannot be macroscopically differentiated
from cystadenoma and cystadenocarcinoma. Survival in pa-
tients with appendiceal cystadenoma is excellent. The 5-year
survival rate is reduced by at least half in patients with cys-
tadenocarcinoma associated with pseudomyxoma peritonei.

INTRODUCCION

El mucocele apendicular es una entidad poco habitual que
consiste en una dilatacion quistica de la luz del apéndice
secundaria a la excesiva produccién de moco. Puede estar
relacionado con una enfermedad obstructiva o bien con
una neoplasia a ese nivel, normalmente un cistoadenoma'.
Se asocia en un porcentaje importante de los casos con tu-
mores col6nicos y extraintestinales'. La clinica es inespe-
cifica y muy variable con formas asintomaticas, sintomas
digestivos!? (principalmente dolor abdominal) y, menos
frecuentemente, sintomas o signos urolégicos*®. Describi-
mos el caso de una paciente en que se inicié con microhe-
maturia. La hematuria en relacién con el mucocele apendi-
cular es poco frecuente y sélo unos pocos casos han sido
descritos en la literatura médica*®.

OBSERVACION CLINICA

Mujer de 59, aflos sin antecedentes personales de interés, remitida al
servicio de gastroenterologia ante el hallazgo en una ecografia abdomi-
nal (fig. 1), realizada durante el estudio de una microhematuria, de una
tumoracién de morfologia tubular situada en flanco derecho. La masa se
extendia desde la zona subhepdtica hasta la fosa ilfaca derecha y presen-
taba un eje longitudinal de aproximadamente 12 cm, transversal y ante-
roposterior de 3,2 cm, y una pared de contenido liquido y ecos en su in-
terior. La paciente se encontraba asintomatica desde el punto de vista
digestivo. Se solicit entonces una tomografia computarizada (TC) de
abdomen (fig. 2) en la cual se observé la imagen descrita, que parecia
depender de la pared posterior del ciego, ademds de un aumento de la
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Fig. 1. Ecografia abdominal. Tumoracion subhepdtica de contenido li-
quido

Fig.. 2. Ecografia abdominal. Tumoracion dependiente.

densidad de la grasa mesentérica, con pequefias adenopatias, que produ-
cfa un ligero efecto de masa sobre las asas intestinales. En el enema
opaco se vio una formacién sacular de gran tamafio dependiente del cie-
go. Los estudios analiticos fueron normales (incluido el antigeno carci-
noembrionario). La paciente fue remitida al servicio de cirugia general.
Durante la intervencién quirtirgica se observé un apéndice a tension,
compatible con un mucocele apendicular, de unos 20 X 3 c¢cm, asi como
un engrosamiento del ciego adyacente; se realizé una hemicolectomia
derecha con anastomosis término-lateral. El estudio histolégico demos-
tré una proliferacion de tipo papilar del epitelio mucoso seudoestratifi-
cado con nucleos alargados, ligeramente hipercromdticos con gran pro-
duccién de moco en los citoplasmas y extracelular, asi como fibrosis
con reaccion inflamatoria, presencia de moco e hipertrofia de las capas
musculares (fig. 3), compatible con cistoadenoma apendicular con mu-
cocele e inflamacién aguda del apéndice. El postoperatorio cursé con
normalidad. En la revisién efectuada a los 3 meses de la intervencién, la
paciente se encuentra asintomdtica y no presenta hematuria en el sedi-
mento urinario.

DISCUSION

El mucocele apendicular es una afeccién poco frecuente
descrita por primera vez por Rokitansky en 1842. Consis-
te en la dilatacién quistica de la luz apendicular secunda-
ria a la excesiva produccién de moco ya sea por una neo-
plasia (cistoadenoma o cistoadenocarcinoma) o por una
retencién no neopldsica (hiperplasia mucosa, fecalito,
cambios postinflamatorios, compresiones extrinsecas)'®.

Tanto el mucocele simple de etiologia obstructiva como
el cistoadenoma mucinoso y el cistoadenocarcinoma mu-
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Fig. 3. Proliferacion papilar del epitelio mucoso.

cinoso son macroscépicamente indiferenciables. El mu-
cocele simple representa aproximadamente un 25% de los
mucoceles. Los cistoadenomas mucinosos representan un
60% de los casos y es mds frecuente que sean asintomati-
cos a pesar de presentar a veces una gran distension (hay
casos descritos de hasta 40 x 24 x 20 cm)’. Los cistoade-
nocarcinomas mucinosos representan el 10-15% y es mas
frecuente que produzcan sintomas’.

La incidencia de mucocele aumenta a partir de la sexta
década de la vida y se observa en aproximadamente el
0,2% de los apéndices extirpados®.

Los tumores mucinosos apendiculares se asocian a otras
neoplasias sincrénicas y metacrénicas de intestino grueso
en hasta un 20-25%, por lo que es esencial realizar un es-
tudio completo colorrectal®, mediante una colonoscopia o
bien, como se realiz6 en nuestro caso, un enema opaco.
El cistoadenoma apendicular se asocia también a neopla-
sias extraintestinales, sobre todo, de ovario, en un 2-24%,
lo que supone una frecuencia 6 veces superior a lo espe-
rado. Es necesario pues, ante el hallazgo de una afeccion
apendicular sugestiva de neoplasia, una exhaustiva revi-
sién de la cavidad abdominal??. La relacién entre estos
tumores permanece desconocida®.

Aproximadamente un 6% de los pacientes con mucocele
apendicular desarrollan un seudomixoma peritoneal, que
se caracteriza por la presencia de sustancia mucinosa li-
bre en la cavidad abdominal, asociada a una tumoracion
mucinosa primaria e implantes en el peritoneo y el epi-
plén de epitelio columnar productores de mucina. En la
historia natural del seudomixoma peritoneal destaca su
caracter no invasivo, la elevada tendencia a la recurrencia
intraabdominal y la escasa capacidad de metastatizar a
distancia’.

La clinica es inespecifica. En un 23-60% de los casos se
presenta como un hallazgo incidental durante una inter-
vencién quirdrgica, una exploracién radiolégica o un pro-
cedimiento endoscOpico. Puede presentarse también
como una apendicitis aguda o crénica?. El cuadro clinico
mds frecuente es el dolor en hemiabdomen derecho agudo
o crénico (64%) y la presencia de una masa abdominal
palpable. Con menos frecuencia se observan rectorragia,
oclusién intestinal y abdomen agudo!, asi como cuadros
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de apendicitis aguda o crénica®, hematoquecia'® y existe
algdn caso descrito de dolor toracico relacionado!!. Me-
nos frecuentes son los signos y sintomas relacionados con
la afectacion del aparato urinario, como hematuria, insufi-
ciencia renal obstructiva y célico nefritico. La hematuria
debida a un mucocele apendicular es muy infrecuente. Se
han descrito s6lo 3 casos en la literatura médica*®. No se
conocen con precisién los mecanismos que relacionan la
hematuria y el mucocele apendicular, aunque posible-
mente se encuentre determinado por la posicidn «pélvica»
del apéndice y su proximidad a estructuras préximas del
tracto urinario, especialmente la vejiga'?. Es conocido que
en un nimero no desdefiable de casos la apendicitis aguda
se presenta con sintomas urolégicos!>!3.

Los datos de laboratorio son inespecificos, aunque a ve-
ces en los mucoceles relacionados con un cistoadenocar-
cinoma puede observarse una elevacién del antigeno car-
cinoembrionario'.

En cuanto a las técnicas de imagen, se emplean habitual-
mente la ecografia y el enema baritado y la TC, que es
posiblemente la técnica mas precisa aunque los hallazgos
son poco especificos. En la ecografia, las caracteristicas
principales de estas lesiones quisticas son una buena deli-
mitacion de la masa, un tamafio de aproximadamente 5-6
cm hipoecogénico, heteroecogénico, con calcificaciones y
una pared de un grosor menor de 6 mm. En la TC estas
lesiones quisticas normalmente tienen bajos niveles de
atenuacion (oscilan entre densidad agua y tejido blando),
estan bien encapsuladas, a veces tienen septos o calcifica-
ciones y pueden estar adheridas a las asas de intestino
delgado, comprimiendo en ocasiones el ciego. La existen-
cia de adenopatias o alteraciones en la grasa adyacente en
la TC debe hacer pensar en la posibilidad de una lesion
maligna. La existencia de masas de densidad tejido blan-
do comprimiendo sin infiltrar las visceras abdominales o
ascitis sugiere seudomixoma peritoneal'®. Se debe hacer
un diagnéstico diferencial con el quiste mesentérico, la
duplicacién intestinal, el linfocele, el absceso diverticu-
lar/apendicular, los tumores primarios (carcinoide y ade-
nocarcinoma) o secundarios (muy poco frecuentes) del
apéndice!* y, en pacientes femeninos, con el quiste ovari-
co derecho y el hidrosalpinx'. El tratamiento de eleccién
del cistoadenoma y cistoadenocarcinoma mucinoso de
apéndice es quirdrgico. Es muy importante manipular
cuidadosamente la lesién durante la intervencién quirtr-
gica para evitar la rotura y la posibilidad de siembra peri-
toneal de células malignas. Por este motivo es discutido
aln el abordaje laparoscépico's. El tratamiento del cistoa-
denoma puede ser la apendicectomia simple, aunque en el
caso del cistoadenocarcinoma mucinoso el mejor trata-
miento es la hemicolectomia derecha'”. El diagnéstico de
malignidad, como ya hemos mencionado, se basa en da-
tos histolégicos como la invasién de la pared apendicular
por glandulas atipicas y la identificacién de células epite-
liales en alguna coleccién mucinosa intraperitoneal, por
lo que una opcién aceptable puede ser la realizacién de
una apendicectomia inicial y una hemicolectomia poste-
rior si existieran criterios de malignidad'®. Por otro lado,
aunque no existe una correlacién clara entre el tamafio y

41

su potencial de malignidad, deben extirparse los mucoce-
les mayores de 2 cm'. En nuestro caso se decidi6 realizar
una hemicolectomia derecha.

Como ya hemos comentado, es frecuente la asociacion de
esta neoplasia apendicular y otros procesos neoplasicos
intraabdominales, por lo que es imprescindible en estos
casos una exhaustiva revisiéon de la cavidad abdominal.
No podemos, por tanto, olvidarlo en los casos, que supo-
nen la mayoria, en que esta afeccién es un hallazgo inci-
dental'-38,

En caso de hallarnos ante un seudomixoma peritoneal por
perforacién espontdnea o iatrégena del mucocele, asimis-
mo, es necesario revisar minuciosamente toda la cavidad
abdominal y resecar cualquier implante mucoso, y si fue-
ra necesario realizar una omentectomia y ooforectomia
bilateral y considerar la posibilidad de quimioterapia in-
traabdominal o sistémica y radioterapia’. El prondstico
del cistoadenoma mucinoso es muy favorable con una su-
pervivencia del 91-100% a los 5 afios de seguimiento. Si
se presenta un cistoadenocarcinoma asociado a un seudo-
mixoma peritoneal, la supervivencia desciende al 25-57%
alos 5 afios!?.
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