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Pseudomixoma peritoneal
- uma entidade heterogénea -
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RESUMO
O pseudomixoma peritoneal é uma entidade clinica rara, que se manifesta por uma acumulagao de
material mucoso na cavidade peritoneal,

De etiopatogenia nio bem definida, esta geralmente associado a um tumor mucingso, benigno ou
maligno, do apéndice ileo-cecal ou do ovario, secretor de muco ou de material celular capaz de se auto-
implantar e de disseminar na cavidade pélvica e serosas.

O seu diagnostico & dificil, ja que, nos estadios iniciais a clinica ¢ inespecifica e os dados laboratoriais
e radiolégicos sie habitualmente inconclusivos.

E frequente o envelvimento concomitante do ovirio e do apéndice, o que coloca problemas quanto a
origem e natureza da neoplasia. O estudo imunohistoquimico utilizando anticorpos, em particular para
a citogueratina 7 e 20, pode ajudar a definir a origem da neoplasia®.

A propésito de um caso clinico, os autores abordam a patogénese, diagndstico e terap@utica do
pseudomixoma peritoneal, uma entidade clinica dificil de definir. '
Palavras-chave: pscudomixoma peritoneal; apéndice ileo-cecal; imunohistoguimica; segundos tumores
primitivos.

SUMMARY
Pseudomyxoma peritonei is a rare clinical entity wich is manifested by an accumulation of amorphos,
mucous material in the peritoneal cavity.

Lacking a precisely defined ctiopathogenesis is usually associated with benign or malignant macinous
tumor of the appendix or ovary.

The diagnosis is difficult because laboratory and radiology results are frequently nondiagnostic.

Appendiceal lesions often occur concomitantly with ovarian lesions. In this situation, the question
arises as to whether the patient has two primary lesions, or whether the findings represent spread of the
disease from appendix to the ovary or vice-versa.

The authors report a case that was initially mistaken for adnexal tumor in a 9 years follow-up of a
treated cervical cancer and discuss clinical aspects of pseudomyxoma peritonel.

Key-words: Psendomyxoma peritonei; appendix; second primitive malignant tumor; imunchysto-
chemistry.
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PSEUDOMIXOMA PERITONEAL -

INTRODUCAO

O pseudomixoma peritoneal & uma entidade clinica
rara (2:10.000 laparotomias)', que se manifesta por
uma acumulagdo de material mucoso, amorfo, na
cavidadce peritoneal.

A sua patogénese é desconhecidha. Encontra-se
geralmente associado a um tumor mucinoso benigno
ou mais frequentemente maligno, do apéndice ou ovério,
seeretor de muco ou de material celular capaz de se
auto-implantar e de disseminar na cavidadc pélvica e
serosas. Uma teoria defendida por alguns autores € a
da metaplasia mucinosa do mesotélio peritoneal,
consistentc com a presenga concomitante de patologia
mucinosa no ovirio ¢ no apéndice; um achado frequente
na laparotomia inicial por pseudomixoma peritoncal®>4,

O diagnéstico ¢ dificil, ja que, nos estadios iniciais
a clinica ¢ inespecifica ¢ os dados laboratoriais ¢
radiologicos sao habitualmente inconclusivos®.

Sendo frequente a coexisténeia de neoplasia no ovério
¢ no apéndice’, ¢ por vezes dificil determinar sc estamos
perante duas lesdes primarias, ou uma primaria ¢ outra
mclastatica ¢, neste ultimo caso, qual o tumor primério’,
O estudo imunohistoquimico, utilizando anticorpos, cm
particular para a citoqueratina-7 (CK-7) ¢ 20 (CK-20)
pode ajudar a definir a origem da ncoplasia®.

Os autores apresentam um caso clinico em que, 3
semelhanga do descrito na literatura®, o diagndstico
inicial foi de tumor anexial numa doente em follow-
up de neoplasia cervical (carcinoma cpidermoide
qucratinizantc invasivo) tratada 9 anos antes.

CASO CLINICO

Mutlherde 57 anos, enviada ao IPOFG em 1990 (48 anos)
para tratamento de cancro do colo do ttero (estadio 1B)
diagnosticado apos biopsia do colo (CIN IIT) e conizagao
(carcinoma epidermoéide queratinizante), tendo efectuado
curieterapia e radioterapia externa.
® Follow-up:
¢ 1991: sintomatologia de colite radica
* 1993: queixas intestinais inespecificas
¢ 1995: lombalgia direita = Tomografia Axial
Computorizada (TAC) abdomino-pélvica: ndo
mostrou patologia
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mantinha queixas intestinais inespecificas.
Exame objectivo negativo

¢ TAC abdomino-pélvica 15/07/97: presenga de

Fig. 1

liquido nas reflexdes peritoneais pélvicas ¢
visualizagdo de lesdo complexa do ovario
esquerdo - solida e quistica (Figs. 1, 2 e 3).
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Estrutura tubular com densidade hidrica na
goteira parieto-colica direita, posterior ao
cego. (Fig. 4)

¢ Ultrassonografia transvaginal: (03/11/97);
massa complexa anexial esquerda (Fig. 5) e
liquido colectado na pelve

¢ Marcadores: SCC- 08 CEA-0,9CA 125-3,10

Fig. 4

Fig. §
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® Proposta para laparotomia exploradora com o
diagnostico provavel de tumor anexial esquerdo

¢ 27/01/98:Laparotomia exploradora: cavidade
pélvica preenchida com um material mucoide,
gelatinoso, aderente &s superficies periotoneais e a
serosa de algumas ansas intestinais. Ovario esquerdo
e apéndice ileo-cecal substituidos por massa tumoral.

e Efectuou-se lavagem da cavidade pélvica com
dextrose a 5%, remogdo dos implantes e protocolo
cirirgico de neoplasia priméria do ovério
+ Histerectomia total abdominal com anexectomia

bilateral

+ Omentectomia

+ Apendicectomia

+ DH - Adenocarcinoma mucinoso primitivo do
apéndice ileo-cecal (Fig. 6) com metastases no
ovario esquerdo (Fig. 7) e extensio ao colo do ttero,
pseudomixoma peritoneal. Nao ha evidéncia de car-
cinoma pavimento-celular residual no colo uterino.

Fig. 6

® Foi realizado estudo imunohistoquimico da neoplasia.
Demonstrou-se imunoreactividade das células
neoplasicas para a citoqueratina 20, ndo tendo havido
marcag¢io com o anticorpo anti-citoqueratina 7.

® Aos 38 meses de pds-operatdrio encontra-se clinica-
mente bem, sem sinais de recidiva ou metéstase.

DISCUSSAO

Na mulher com cancro ginecolégico, a frequéncia
de uma segunda ncoplasia maligna primitiva é de
4,5%, a maioria (60%) no aparelho genital®.
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No caso descrito, a segunda ncoplasia foi um
tumor primario do apéndice metastizado no ovario e
associado a pseudomixoma peritoneal,

E frequente o envolvimento concomitante do
ovario ¢ do apéndice ileo-cecal, o que coloca
problemas quanto a origem ¢ natureza da neoplasia®’.
A citoqueratina 7 (CK-7), é raramente Expressa pelos
tumorcs epiteliais do colon, em oposigio aos do
ovario que sdo sempre CK-7 positivos'®, A CK-20 ¢
positiva em ambas as neoplasias. A demonstragio
imunohistoquimica destas queratinas, nos tumores
mucinosos cnvolvendo simultancamente o apéndice
¢ 0 ovario', sugerc que, na maioria dos casos, a
ncoplasia primaria scja de ovigem apendicular'®, ao
cantrario do quc anteriormente sc pensava., Hinson ¢
Ambrose", efcctuaram uma revisdo da literatura de
1 0 anos, confirmando estes dados. Também no nosso
caso, 0 cstudo imunohistoguimico (CK-20 positiva
¢ CK-7 negativa) confirma a origem apendicular.

O mucocclo do apéndice ilco-cecal € uma entidade
pouco frequente, caracterizada por uma dilatagdo do
apéndice, resultante da acumulagdo de substancia
mucdide no scu limen. O scu diagnoéstico ¢
frequentemente um achado ", quer intraoperatério,
quer no exame histologico da pega de apendi-
cectomia. Estima-s¢ uma prevaléncia em 0,1 a 0,4
dec apendicectomias', com um predominio no scxo
feminino ¢ uma idade.mcdia superior a 50 anos.

O diagnostico diferencial ¢ dificil, nomeadamente
cntre as formas benignas ¢ malignas da doenga. Os
tumorcs malignos do apéndice sdo extremamente
raros e os adenocarcinomas represenfam apenas 10%
dos tumores malignos '*'%.

A inexisténcia de sinais clinicos caracteristicos
da doenga'® em parte devido a posigdo anatdmica do
apéndice'’ dificulta o seu diagndstico pré-opera-
tério', importante pelas implicagoes terapéuticas que
tem, particularmente no caso do “mucocelo maligno™.

A inspecgdo da superficie serosa do apéndice
dilatado pode ndo predizer a patologia subjacente. E
pois muitas vezes necessaria uma segunda cirurgia o
que, dada a dissemina¢do precoce da doenga, se
associa, frequentemente, a um mau prognostico'®. Eis
a razdo pela qual, segundo alguns autores, o exame
extemporéaneo deve ser mandatério nestas situagdes'.

F g

A ultrassonografia'® e a tomografia axial
computorizada s30 exames complementares poten-
cialmente uteis no diagnostico pré-operatério do
mucocelo do apéndice, incluindo no seu diagnostico
diferencial®®. A lesdo nodular captante na parede do
mucocelo pode ser um achado sugestivo da sua
natureza maligna®.

Os casos de pscudomixoma peritoneal descritos
na literatura incluem um largo espectro de lesdes
patolégicas, desde a rotura de “mucocelo benigno™
até ao carcinoma avang¢ado. Por cste facto ¢ dada a
raridade da entidade, pouco se pode concluir quanto
a terapéutica ¢ progndstico. O tratamento ¢
primariamente cirirgico', mas ndo existe conscnso
quanto a radicalidade da cirurgia’'. A terapéutica
local com dextrose a 5% parcce scr util?2, dada a sua
actividade mucolitica.

Na evolugido da docnga ¢ frequente a obstrugio
intestinal, sendo muitas vezes necessario efectuar
multiplas cirurgias. Estas sdo, scgundo alguns
autores', a unica terapéutica conhcecida para
prolongar a sobrevivéncia. Existem estudos que
apontam a {avor da terapCutica com radioisotopos ¢
da quimioterapia intraperitonecais®'®*, enquanto quc
a quimiotcrapia sistémica pcrmanece controversa®,

Independentemente da terap€utica, a maioria dos
doentes ira ter recorréncia da doenga. As referéncias
na litcratura'? sugerem uma sobrevivéncia aos 5 anos
de 53 a 75%, mas o prognodstico varia amplamente,
dependendo da naturcza maligna ou benigna da
ncoplasia subjacente’. Scgundo alguns autores? 32,
a presenga de pscudomixoma peritoncal reduz
significativamente a sobrevivéncia dos doentes com
cistadenocarcinoma mucinoso, nio parecendo
contudo afectar a sobrevivéncia nos casos de
cistadenoma'’.

COMENTARIO

No dmbito da ginecologia, a significativa prevaléncia
de segundos tumores primitivos obriga a uma
vigiléncia cuidadosa destes doentes. A localizagdo
no apéndice ileo-cecal é rara, mas ndo deve ser
esquecida, mesmo na presenga concomitante de
massa anexial, particularmente quando existem quei-
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xas gastrointestinais inespecificas ¢ pseudomixoma
peritoneal, dadas as evidéncias crescentes da sua
origem apendicular. A tomografia axial computorizada
pode aqui desempenhar um papel de relevo.
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