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Introduccién

Resumen El cistoadenocarcinoma mucinoso retroperitoneal (CMR) sin afectacion de estruc-
turas vecinas es una patologia muy infrecuente, tanto si su origen es primario como si es
secundario.

Describimos un caso de CMR a los 7 afos de apendicectomia y hemicolectomia derecha,
planteando ambas posibilidades diagnosticas.
© 2011 SERAM. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.

Retroperitoneal mucinous cystadenocarcinoma presenting seven years after
appendectomy and right hemicolectomy

Abstract Retroperitoneal mucinous cystadenocarcinoma (RMC) with no involvement of neigh-
boring structures is very rare, regardless of whether the lesion is primary or secondary.

We report the case of a patient who presented RMC seven years after appendectomy and
right hemicolectomy. We discuss both diagnostic possibilities.
© 2011 SERAM. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Los implantes mucinosos localizados exclusivamente
en el retroperitoneo, denominados pseudomixoma

Los cistoadenocarcinomas mucinosos retroperitoneales pri-
marios (CMRP) son tumores muy poco frecuentes. La mayoria
de ellos se presentan en mujeres y solo hemos encontrado
4 casos descritos en varones'.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: amparorivera2001@yahoo.com
(A. Rivera Dominguez).

extraperitoneal (PE) o retroperitoneal son igualmente
muy infrecuentes. Solo hemos encontrado 10 casos
documentados?, todos ellos secundarios a afeccion
apendicular.

La importancia de esta comunicacion radica en los pocos
casos publicados en la literatura en ambos casos y el objetivo
del trabajo es considerar el cistoadenocarcinoma mucinoso
como una posibilidad dentro del diagnostico diferencial de
las masas quisticas retroperitoneales.
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Figura 1  Ecografia: imagen de masa quistica con abundante contenido ecogénico en su interior. Se identifica un septo lineal
ecogeénico (flecha).

Figura2 Tomografia computarizada con contraste oral e IV. 2a: imagen transversal. Masa quistica retroperitoneal bien delimitada,
con un septo fino (flecha), que no muestra captacion de contraste y desplaza las asas intestinales. 2b: imagen coronal. Se aprecia
un desplazamiento superior del rindn derecho y compresion de la vena cava inferior (flecha). 2c: imagen parasagital. Se aprecia un
septo fino en el interior de la masa (flecha) y un pequefo engrosamiento focal de la pared (asterisco).
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Figura 3

Tincion hematoxilina-eosina 40X. Signos de pro-
liferacion glandular maligna donde se aprecia estratificacion
nuclear con nucleos picnéticos y atipia marcada (flecha).

Presentacion del caso

Paciente varéon de 57 anos sin alergias conocidas, con
antecedentes de HTA, epilepsia desde su infancia y hemi-
colectomia derecha en 2003 por una masa cecal cuyo
diagnostico histoldgico fue el de plastrdn inflamatorio peria-
pendicular con infiltracion del colon adyacente e hiperplasia
mucosa focal del apéndice.

Hace varios meses not6 un aumento de volumen del
hemiabdomen derecho, con discretas molestias locales, y
pérdida de unos 5kg de peso en el ultimo mes.

En la ecografia (fig. 1) se identificé una masa de aspecto
quistico, con contenido ecogénico en su interior, que ocu-
paba practicamente todo el flanco derecho.

En la tomografia computarizada (TC) (fig. 2) se detectd
una masa retroperitoneal derecha con contenido quis-
tico que presentaba un septo interno fino y liso. Media
24 x 20 x 17 cm de diametro. La lesion estaba bien definida y
desplazaba las estructuras vecinas sin dependencia especial
de ninguna de ellas. Producia un desplazamiento antero-
superior del rindn derecho y medial del uréter, asi como
una compresion extrinseca de la vena cava inferior. No pre-
sentaba realce tras la administracion del contraste. No se
identificaba ascitis ni adenopatias retroperitoneales.

El diagnostico preoperatorio fue el de masa quistica
retroperitoneal bien un linfangioma quistico o un mesote-
lioma quistico.

La descripcion macroscopica fue la de una forma-
cion quistica unilocular, de 18 x 16 x 4cm de dimensiones
maximas. Externamente presentaba una superficie rugosa,
blanco-pardusca, con areas en las que se advertia escaso
tejido adiposo y otras en la que se identificaban tractos
de musculo esquelético. Al corte, las paredes internas pre-
sentaban un aspecto heterogéneo, amarillo-pardusco, con
material blanquecino, grumoso y friable, adherido a las
mismas. No se advertian papilas ni excrecencias. El grosor
maximo de la pared quistica fue de 1cm.

El diagnostico anatomopatoldgico fue de adenocarci-
noma mucinoso retroperitoneal (fig. 3) y no se pudo
determinar histologicamente si era primario o secundario.

Dado lo excepcionales que son las lesiones primarias de
este tumor en el retroperitoneo, especialmente en varones,
se sugirio descartar un tumor primario en otra localizacion
(pancreas, apéndice, cecal, etc.)

En ausencia de otra causa que lo justifique, y dado que
todos los casos descritos de pseudomixoma retroperitoneal
tienen su origen en el apéndice, consideramos que en nues-
tro caso el origen del tumor retroperitoneal era secundario
al antecedente apendicular del paciente.

Discusion

El mucocele apendicular es una entidad rara, cuya prevalen-
cia en las apendicectomias es del 0,2-0,3%. La prevalencia
del adenocarcinoma apendicular es del 0,08%, de los cuales
una cuarta parte esta representada por cistoadenocarcino-
mas mucinosos>.

El mucocele apendicular es el término que se utiliza para
describir la dilatacion del apéndice por acimulo de moco.
Puede estar producido por varias etiologias: retencion quis-
tica (18%), hiperplasia mucosa (20%), cistoadenomas (52%) y
cistoadenocarcinomas (10%)*.

Solo el 6% de los mucoceles apendiculares se asocian con
una acumulacion mucinosa intraperitoneal* (pseudomixoma
peritonei). La acumulacion retroperitoneal de material
mucoide (pseudomixoma extraperitoneal) es extremada-
mente infrecuente.

El pseudomixoma peritonei (PP) es una entidad rara, en
la que existe acimulo de material mucoide en la cavidad
peritoneal®.

Generalmente es secundario a la rotura de una lesion
mucinosa del apéndice o del ovario?. Se han descrito casos
esporadicos en relacion con tumores de colon, endometrio,
pancreas, via biliar, mama y tumores del uraco. También
se han descrito tumores sincrénicos ovaricos-apendiculares.
Hinson y Ambrose® sugieren que el apéndice es el origen
primario de casi todos los pseudomixomas peritoneales, los
cuales pueden extenderse posteriormente a otros sitios, pre-
ferentemente al ovario. Esta teoria parece estar apoyada
por hallazgos inmunohistoquimicos y estudios de material
genético.

Moran describe en 1988 el primer caso de pseudomixoma
peritonei’. Mas recientemente, en 2004, Solkar et al.? des-
criben un caso de pseudomixoma extraperitoneal ocurrido
35 afos después de una apendicectomia, y hacen una revi-
sion de los 9 casos publicados hasta ese momento en la
literatura inglesa.

Ronnett el al.? distinguen tres variantes histoldgicas y
prondsticas dentro del pseudomixoma peritonei: adeno-
sis mucinosa peritoneal (benigna), carcinomatosis mucinosa
peritoneal borderline (con signos discordantes) y carci-
nomatosis mucinosa peritoneal (con signos de carcinoma
mucinoso).

En la ecografia y TC el pseudomixoma peritoneal se pre-
senta como colecciones de aspecto quistico, tabicadas, en
algunos casos con calcificaciones, que producen compre-
sién extrinseca de las visceras®. Ademas, puede identificarse
ascitis con valores de atenuacion mayores que el agua. La
invasion local es una constante. Sin embargo, la metastati-
zacién a distancia ha sido descrita solo en casos aislados.
El pseudomixoma extraperitoneal puede tener la misma
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apariencia que el PP, aunque también se ha descrito como
masas homogéneas de densidad liquido en el espacio retro-
peritoneal que simulan otros procesos retroperitoneales
como abscesos o hidronefrosis renal®.

En el caso del PP, existen pocas evidencias respecto al
tratamiento optimo. La opinidon generalizada es tratarlos
con cirugia radical citorreductora y existe mas discrepancia
en cuanto al tratamiento adyuvante: quimioterapia intrao-
peratoria y sistémica, radioisdtopos, agentes mucoliticos y
radioterapia®.

En el PE el papel del tratamiento adyuvante y el indice
de supervivencia no son bien conocidos debido a los pocos
casos publicados. El prondstico es probablemente mejor que
en el PP al no afectar estructuras vitales abdominales?.

El CMRP también es una entidad muy poco frecuente. Se
han descrito alrededor de 51 casos, la mayoria en mujeres,
y solo 4 en varones'. El diagndstico es complejo y pueden
alcanzar gran tamano, lo que condiciona que su diagndstico
sea por la clinica abdominal compresiva.

Generalmente se manifiestan en TC como una masa
quistica unilocular. Es dificil diferenciarlo de otras masas
quisticas como el mesotelioma quistico, el linfangioma quis-
tico y pseudoquistes no pancreaticos®.

La teoria mas aceptada sobre la patogénesis del CMRP es
la de la metaplasia mucinosa en quistes de inclusion peri-
toneales producidos durante el desarrollo embrionario’?.
Otras teorias son: sugieren que se trata de lesiones de tipo
teratoma con una linea celular predominante, tejido ecto-
pico ovarico los (aunque en ningln caso se han encontrado
restos de tejido ovarico, existiendo ya 4 casos descritos en
varones) o remanentes embrioldgicos del aparato urogeni-
tal.

El diagndstico preoperatorio es dificil. La puncion-
aspiracion con aguja fina es (til para identificar la presencia
de mucina, aunque no es buen método para determinar la
malignidad de la lesion quistica'®.

Los marcadores tumorales, en la mayoria de los casos son
normales’. Se han comunicado casos aislados de elevacion
del CA 19,9 sérico, del CA 125 y la alfafetoproteina.

El comportamiento clinico y el tratamiento del CMRP son
aun controvertidos. La extirpacion quirlrgica es el trata-
miento estandar, mientras que el papel de la radioterapia o
la quimioterapia estan atn por determinar’. Hay autores que
recomiendan la quimioterapia adyuvante en los supuestos de
rotura de la lesion o invasidn de estructura vecinas.

En definitiva, los CMR primarios son una patologia
realmente infrecuente, excepcionales en varones. Los
pseudomixomas retroperitoneales tienen un origen casi
exclusivamente apendicular. En ambos casos, el diag-
nostico preoperatorio es dificil, deben ser considerados
dentro del diagnostico diferencial de las lesiones quisticas

retroperitoneales, especialmente ante la existencia de una
lesion con contenido mucinoso.
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