ADENOCARCINOMA DO APENDICE CECAL
COM PSEUDOMIXOMA PERITONEAL: RELATO
DE CASO E REVISAO DA LITERATURA

APPENDIX CECAL ADENOCARCINOMA WITH PSEUDOMYXOMA
PERITONEI - CASE REPORT AND LITERATURE REVIEW

ELCIO ROBERTO DUARTE ', FELIPE NUNES FIGUEIRAS? E MARCIO LUIS DUARTE3

RESUMO

O pseudomixoma peritoneal é uma patologia rara com incidéncia de 01 caso por 1.000.000 de pessoas/ano, com apresentagdo varidvel, sendo
considerado uma “falsa neoplasia mucinosa do periténeo” que se caracteriza como um acimulo de material mucinoso proveniente de células
secretoras de uma neoplasia ovariana. Possui como principais diagnésticos diferenciais: carcinomatose peritoneal, linfoma disseminado,
peritonite bacteriana, cistoadenocarinoma ovariano volumoso, massa necrética intra-abdominal (ex: lipossarcomay), pancreatite com pseu-
docisto, tuberculose abdominal e, raramente, mesotelioma peritoneal. A maioria dos estudos conclui que os achados ecogrdficos principais
desta patologia sdo a irregularidade da margem hepadtica e a presenca de ascite septada.
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ABSTRACT

Pseudomyxoma peritonei is a rare condition with a reported incidence of one case per million population per year, with variable presentation,
being considered a “false mucinous tumor of the peritoneum” which there is an accumulation of gelatinous material within the peritoneum
from seeding of mucin-secreting cells from an ovarian tumor. The differential diagnosis of pseudomyxoma peritonei includes peritoneal carci-
nomatosis, disseminated lymphoma, acute bacterial peritonitis, large ovarian cystadenocarcinoma, necrotic tumor filling the abdominal cavity
(e.g.: liposarcoma), pseudocysts with pancreatitis, abdominal tuberculosis and, more rarely, primary peritoneal mesothelioma. Most studies
agree on the highly typical sonographic findings of pseudomyxoma peritonei, such as scalloping of the liver margin and ascitic septations.
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INTRODUCAO

A caracterizacao do pseudomixoma peritoneal (“jelly belly”)
ocorre na presenca de extenso acumulo de material mucinoso
na cavidade peritoneal'?. E considerada uma patologia rara,
com incidéncia de Ol caso por 1000000 de pessoas/ano,
ocorrendo discreta predilecao em sexo feminino (75% dos
casos)'>*. Ao diagnostico, a média de idade dos pacientes é
de 49 anos (variando entre 23-83 anos)?.

A queda do estado geral ocorre muito previamente
ao diagnostico desta patologia. Durante a evolucao desta

patologia, quadros agudos sdo frequentes, apresentando
sintomas inespecificos, tais como dor abdominal e distensao
abdominal®. Febre, anorexia, nauseas e vomitos podem estar
associados. Pode mimetizar um quadro clinico de apendicite
ou como distensdo abdominal e perda de peso'®’. Oca-
sionalmente, pode apresentar como uma massa ovariana
em mulheres ou hérnia inguinal em homens como quadro
clinico inicial'. Apesar de rara, a ruptura de mucocele pode
ocorrer de forma assintomatica ou somente como distensao
abdominal indolor®.
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O pseudomixoma peritoneal é considerado uma “falsa
neoplasia mucinosa do peritoneo” que se caracteriza como
um acumulo de material mucinoso proveniente de células
secretoras de uma neoplasia ovariana. Entretanto, as evidéncias
atuais apontam que o pseudomixoma peritoneal pode ser
derivado de uma lesao apendicular rompida, uma mucocele,
uma hiperplasia apendicular ou um adenocarcinoma, mas
pode apresentar origem indeterminada’.

Ocasionalmente pode se originar do pancreas, colon,
mama, endométrio, carcinoma do ducto biliar comum, Graco
e ducto onfalomesentérico®; disseminacao linfatica ou extra-
-peritoneal do tumor € rara®. Alguns estudos demonstram
um sincronismo entre neoplasias ovarianas e apendiculares
em 90% dos pacientes’. Os locais mais comuns de implan-
tacao tumoral sao omento maior, aspecto inferior da capula
diafragmatica direita, espago retro hepatico direito, goteira
parietocolica esquerda, ligamento de Treitz e assoalho pélvico?.

Possui como principais diagnosticos diferenciais: carcino-
matose peritoneal, linfoma disseminado, peritonite bacteriana,
cistoadenocarinoma ovariano volumoso, massa necrotica intra-
-abdominal (ex: lipossarcoma), pancreatite com pseudocisto,
tuberculose abdominal e, raramente, mesotelioma peritoneal’.

A carcinomatose mucinosa tende a envolver a mama
mais frequentemente com derrames pleurais ou massas €,
também, pode ser acompanhada por linfadenopatia mesen-
térica ou retroperitoneal, massa omental e invasao em orgaos
parenquimatosos?. Em contraste, o pseudomixoma peritoneal
normalmente ndo invade oOrgdos viscerais ou se dissemina
pelas vias linfatica ou hematologica®. A extensao pleural de
pseudomixoma peritoneal € rara e pode ser a consequéncia
de cirurgia citoredutora e peritonectomia subfrénica ou comu-
nica¢ao pleuroperitoneal congénita?.

RELATO DE CASO

Paciente, sexo feminino, 69 anos, caucasiana, procedente
de Peruibe, com queixa de leve distensao abdominal que piora
apos refeicoes copiosas. Refere perda de peso de 4Kg em um
més. Relata também discreta falta de ar, sem hemoptise ou
outras alteracoes. Ao exame fisico, abdome encontra-se indo-
lor, levemente distendido e diminui¢ao do murmdrio vesicular
bilateralmente. Nega etilismo, tabagismo ou uso de drogas
ilicitas. Nega ter realizado quimioterapia ou radioterapia. Pais
e familiares saudaveis.

Ja com diagnostico de pseudomixoma peritoneal feito
por estudo anatomo-patoldgico e imuno-histoquimico apos
cirurgia para retirada do utero, ovario esquerdo, apéndice
cecal e grande omento. Apresentou origem no apéndice
cecal — adenocarcinoma mucossecretor que infiltrava tecido
adiposo e muscular, além de prover metastase para o grande

omento. Realizada ultrassonografia do abdome para acompa-
nhamento do caso.

A ultrassonografia demonstrou (figuras 1 e 2):

* Esplenectomia

* Moderada Ascite

» Duas massas hipoecogénicas, heterogéneas, trabecula-
das, complexas, com aspecto gelatinoso, mal delineadas e
irregulares, uma localizada no epigastrio estendendo-se até o
hipogastrio e outra na regido anexial direita, sem vasculariza¢ao
ao estudo com Doppler.

ANEXIAL DIREITA

Figura 2: Volumosa massa heterogénea no epigastrio

Realizada ressonancia magnética (RM) abdominal, que
demonstra (figuras 3-5):
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* Formacao nodular solido-cistica na regiao anexial direita

» Formacao de aspecto cistico/"gelatinosa” septada envol-
vendo o peritonio com endentagdes na superficie hepatica e
espessamento nodulariforme do ligamento falciforme.

* Formagoes compativeis com pseudomixoma peritoneal.

Figura 3: RM em T2 FAT SAT demonstrando edentacdes na superficie
hepatica

Figura 4:RM em T2 demonstrando formacao de aspecto cistico/"gelatinosa”
septada envolvendo o peritonio
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Figura 5:RM emT1 pds-contraste demonstrando formacao nodular sélido-
cistica na regido anexial direita

DISCUSSAO

A apresentacao desta patologia € variavel. Em muitos casos,
seu diagnostico € realizado acidentalmente por laparotomia,
com suspeita pré-operatoria de apendicite ou neoplasia ova-
riana'. Sobrevida de 50% em cinco anos®’.

Os achados radiograficos sao similares aqueles de uma
ascite volumosa. O raio-x abdominal demonstra um aumento
da opacidade generalizada, com perda da definicao dos orgaos
intra-abdominais e obliteragago do musculo psoas maior?*°.
Colecoes focais de mucina no espaco infra-hepatico direito
podem obscurecer o bordo hepatico inferior chegando a
deslocar a ponta do figado medialmente (sinal de Hellmer).
Esporadicamente, calcificagoes ténues, amorfas ou curvilineas
podem ser visualizadas aos raios-x2.

Estudos com meios de contraste foram uteis apenas em
demonstrar a falta envolvimento da luz intestinal com o pseu-
domixoma, que € uma malignidade que tende a nao invadir
ou metastatizar.

Entretanto, as estruturas cisticas nas cavidades peritoneal e
retroperitoneal podem causar deslocamento importante das
estruturas adjacentes por mecanismo de pressao extrinseca’.

Apesar de ascite ser eventualmente confundida com o pseu-
domixoma peritoneal, as diferencas entre essas duas entidades
sao evidentes: 0 segmento intestinal desloca-se anteriormente
e desloca-se livremente na presenca da ascite, por outro lado,
no pseudomixoma a massa abdominal encontra-se fixa e seu
posicionamento habitual esta entre a parede abdominal ante-
rior € 0s segmentos intestinai'.

Na ultrassonografia, o intestino € comumente deslocado
centralmente e posteriormente no pseudomixoma peritoneal
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e pode apresentar um padrao de “céu estrelado” em que o
centro da lesao apresenta padrao de focos ecogénicos cercado
por um fluido gelatinoso hipoecogénico®*”. Esses focos eco-
génicos centrais sao fixos, tendo como diagnostico diferencial
focos proteinaceos, fibrinosos ou produtos de degradacao
da hemoglobina®. A ultrassonografia pode ser util ainda na
paracentese e para o seguimento do paciente’.

O liquido ascitico contem septos ecogénicos com camadas
laminares (aspecto de casca de cebola), refletindo a dispo-
sicao concéntrica da mucina na cavidade peritoneal, tipido
de liquido viscoso ou gelatinoso. As septacoes (bordos de
nodulos mucinosos), juntamente com a estratificacao liquida
observavel, sao patognomonicos do pseudomixoma peritoneal,
apesar de também terem sido descritas em ascites infecciosas
e em raras neoplasias peritoneais malignas®. Massas de focos
ecogeénicos focais ou de aspecto laminar que demonstram o
acometimento do omento e do peritonio parietal também
podem estar presentes?.

A maioria dos estudos conclui que os achados ecograficos
principais desta patologia sao a irregularidade da margem he-
patica e a presenga de ascite septada'?”, Areas anecdicas no
peritoneo espessado possuem alta acuracia diagnostica, sendo re-
veladas mais claramente com um transdutor de alta frequéncia®.
E sugerido que pseudomixoma peritoneal benigno e maligno
possuem caracteristicas distintas ao ultrassom. A irregularidade
hepatica € comumente encontrada nos casos de adenomucinose,
porém nao ocorre nos casos de adenocarcinomatose’.

Quatro caracteristicas de imagem sao comuns ao estudo
tomografico’:

* Deslocamento posterior de alcas intestinais devido a mul-
tiplas massas de aspecto denso com calcificagoes de permeio.

* Infiltracao difusa da cavidade peritoneal com aspecto
similar a ascite septada.

 Multiplas lesoes hipodensas intrahepaticas.

* Irregularidade dos 6rgaos abdominais devido a pressao
extrinseca dos implantes peritoneais adjacentes.

A ressonancia magnética pode ser mais util do que a
tomografia computadorizada, principalmente para avaliar a
invasdo visceral, rara por tumores mucinosos’. Massa cistica
com septos espessados e alto sinal nas imagens ponderadas em
T1, em comparacdo com a agua pode ser observada. Alguns
autores relatam que as imagens ponderadas em T2 fornecem
excelente diferenciacao do tecido normal, permitindo boa
diferenciacao de implantes peritoneais e liquido ascitico, uma
vez que o tecido normal tem sinal ligeiramente mais elevado
que o da gordura, sendo menos intenso que o da ascite’.

O tratamento do pseudomixoma peritoneal varia entre os
servicos'. Cirurgia agressiva com irrigacao intensa da cavidade
peritoneal com solugao de dextrose morna parece ser o tra-

tamento de escolha. Radioterapia e quimioterapia adjuvantes
também sdo utilizadas®. Comumente, na laparotomia, a hemi-
colectomia direita € realizada. A fim de prevenir a recorréncia,
resseccao dos ovarios e do apéndice cecal deve ser realizada
em todas as pacientes do sexo feminino, quando o foco de
origem nao for encontrado’. As taxas de recorréncia de pseudo-
mixoma peritoneal sao elevadas (76% de todos os pacientes)'.

CONCLUSAO

A ultrassonografia realizada por médico experiente e
direcionada € eficaz em disturbios de diferenciagdo em pa-
cientes com ascite e implantes peritoneais disseminados. A
tomografia computadorizada e a ressonancia magnética sao
métodos de imagem que auxiliam, mas sao mais caros e de
dificil realizacao em casos na unidade de terapia intensiva (UTI).
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