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Concepto y etiologia

El mucocele apendicular, en adelante MA, fue descrito como
entidad patoldgica por primera vez por Rokitansky en 1842
y definitivamente llamado como tal por Feren en 1876". Sin
embargo, conceptualmente no se trata de un diagndstico espe-
cifico clinico o histolégico, sino de un término descriptivo
macroscopico que hace referencia a una dilatacidon quistica de
la luz del apéndice ileocecal de etiologfa obstructiva que pro-
duce, de forma retrégada, un acimulo de material mucoide;
es por ello que desde los estudios de Higa y Aho en 1973 se
desaconseja el uso genérico del concepto MA y se debe nomi-
nar en funcién de alguno de los cuatro procesos histopatolé-
gicos causales® :

1) Mucoceles simples o de retencién (15-20% de casos), que
resultan de la obstruccién del drenaje mucoso apendicular
usualmente por un fecalito y sin encontrar lesiones mucosas
asociadas (la dilataciéon de la luz del apéndice suele ser menor
de 1 cmt. y el epitelio es plano, atréfico y sin cambios prolife-
rativos).

2) Mucoceles por hiperplasia mucosa, que es una lesién
benigna que se acompana también de dilatacién leve del apén-
dice y suele ser diagnosticada de forma casual por el patdlogo,
suponiendo el 5-25% de todos los MA.

3) Mucoceles secundarios a cistoadenoma mucinoso
(CAM, también llamados neoplasias mucinosas apendiculares
de bajo grado), que son los mds frecuentes (50% de los casos)
y traducen la presencia de un epitelio adenomatoso displdsico
con patrén velloso papilar o tibulo-glandular y una gran pro-
duccién de mucina.

4) Mucoceles en relacién con cistoadecarcinoma mucinoso
(CACM), que representan el 11-20% y difieren de los CAM
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por presentar displasia celular de alto grado y, con frecuen-
cia, invasién glandular y estromal mds alld de la «muscularis
mucosae»* 5. Dada la pobreza de los criterios histoldgicos que
definen la invasividad de las neoplasias mucinosas asociadas a
MA, algunos investigadores han usado una tercera categoria
de lesiones («tumores mucinosos de potencial maligno incier-
to» o «border-line») que refleja la dificultad, en ocasiones, de
definir estas lesiones como benignas o malignas en funcién de

otras variables que no sean las de su comportamiento clinico®.

Los MA asociados a CMA o CMCM son, ademds, los que
presentan una mayor dilatacién de la luz apendicular, que estd
por encima de los 6-8 cmt. en casi todos los casos.

Epidemiologia

Su incidencia se ha cifrado en bastantes trabajos entre el
0.2-0.3% de todas las apendicectomias, y representan aproxi-
madamente el 8% de todos los tumores apendiculares. Existe
bastante discrepancia respecto a la distribucién por sexos;
cldsicamente se ha descrito una mayor prevalencia en mujeres
(relacién 4/1 respecto al sexo masculino), aunque existen tra-
bajos que muestran incidencia similar y otros que dicen que es
mis frecuente en varones’. La edad promedio de presentacion
viene a ser de 55 afos, y aunque el MA puede diagnosticarse
en cualquier edad de la vida, mds del 75% de los casos de MA
se sitdan en la quinta y sexta décadas de la vida®.

Diagnéstico

La presentacién clinica de un MA es variada y normalmente
inespecifica, considerdndose de forma histérica que el 50%
de los pacientes estdn asintomdticos y presentan el MA como
un hallazgo incidental durante la cirugfa, un estudio de ima-
gen o una colonoscopia. Asi, Stocchi y cols., en una revisién
sobre 135 pacientes con MA encontraron que un 51% estaban
asintomadticos y, entre los que presentaban sintomas, los mds
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frecuentes fueron dolor abdominal (27%), masa abdominal
palpable (16%), pérdida de peso (13%) y nduseas o vomitos
(9%); ademds, la presencia de sintomas se asocié con malig-
nidad (CACM)?. En una serie mds reciente, Ruiz-Tovar y
cols., presentan una serie de 35 casos recogidos durante un
periodo de 21 afios en los que el dolor en la fosa iliaca derecha
(FID) fue el sintoma de presentacién mds frecuente (66%
de los pacientes, la cuarta parte de los cudles asociaban masa
palpable)”. Otros sintomas menos usuales son la hemorragia
digestiva baja (asociada con invaginacién del MA), la obstruc-
cién intestinal y los genito-urinarios™.

Los hallazgos endoscépicos y radiolégicos del MA han sido
definidos de forma clara en la literatura; pese a su alta sen-
sibilidad, son muy poco especificos y obligan al diagnéstico
diferencial con neoplasias benignas del apéndice (leiomioma,
neurinoma, fibroma y lipoma) y otras patologias como quistes
mesentéricos, hidrosdlpinx, tumor carcinoide, linfoma, endo-
metriosis, invaginacién intestinal y adenocarcinoma de apén-
dice. En los estudios de radiografia (Rx) simple de abdomen,
el hallazgo mds especifico es la presencia de una masa en el
cuadrante inferior derecho con una calcificacién parietal cur-
vilinea, aunque sélo estd presente en el 50% de los casos™. La
apariencia ecogrifica (US) es la de una masa quistica con real-
ce posterior, pared poco definida y ecogenicidad interna varia-
ble en funcién de la composicién del moco, definiendo en los
MA gigantes un signo tipico y que es patognomonico cuando
se observa, el «signo de la piel de cebolla»™. La TAC es la prue-
ba mds especifica para el diagndstico y describe, normalmente,
una masa quistica bien encapsulada y de baja atenuacién en
la localizacién habitual del apéndice, en contacto con ciego y
con las calcificaciones de pared antes referidas™ ™. La presen-
cia de nédulos de mayor densidad en la pared del MA sugiere
malignidad (CACM), y la existencia de un aumento de volu-
men en uno o ambos ovarios, o bien de ascitis mucinosa en la
pelvis o hemidiafragma derecho indica de forma inequivoca
la ruptura del mucocele®. En lo que al tamafio se refiere, se
puede decir de forma genérica que los MA menores de 2 cmt.
rara vez son malignos, y los mayores de 6 cmt. se asocian a
CAM o CACM vy una tasa de ruptura por encima del 20%* .
En la colonoscopia, es patognoménico del MA el «signo del
volcdny, en el cudl se identifica en el ciego un drea eritematosa
con un créter central (la luz apendicular) del cudl sale moco o
bien una masa redondeada de aspecto brillante que protruye
desde la luz apendicular y se mueve de dentro hacia fuera del
ciego con los movimientos respiratorios'” ™ %5 una sonda de
eco-endoscopia podria precisar la naturaleza quistica de la
lesién y descartar lesiones sélidas (carcinoides, lipomas, linfan-
giomas...), as{ como valorar la presencia de invasién estromal
en caso de tumor mucinoso™ °.

Tratamiento

El tratamiento del MA es siempre quirdrgico. Un plantea-
miento conservador no se contempla por el potencial que
tienen las neoplasias mucinosas de bajo grado de progresar a
CACM vy por el riesgo creciente de ruptura y desarrollo del
sindrome de pseudomixoma peritoneal (PMP), que supone en
EEUU el 1% de todas las neoplasias colorrectales. El algoritmo
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de decisidn terapéutico a seguir hoy dfa ha sido recientemente
definido en un excelente trabajo de revisién por Paul Sugar-
baker y cols., que han establecido como punto de partida
la integridad o no del MA (Esquema 1)*. Un MA integro,
es decir no fisurado ni roto, es por si un proceso benigno y
no supone ningun riesgo para el paciente; por el contrario,
si el MA se rompe se producird salida de su contenido a la
cavidad peritoneal, ya sea moco simple acelular (MA simple
o por hiperplasia mucosa) o bien con células epiteliales con
grado variable de atipia segtin fuese una neoplasia mucinosa
de bajo grado de malignidad o un CACM la patologfa causal
del MA. En la revisidn realizada por Misdraji y cols. sobre 107
neoplasias mucinosas apendiculares, los 39 pacientes con MA
intacto tuvieron una evolucidén a largo plazo sin incidencias,
mientras que en aquellos con diseminacién extra-apendicular
por rotura, la supervivencia fue limitada por el desarrollo de
tumores mucinosos en las superficies peritoneales’. Dado lo
importante que resulta tanto prevenir la ruptura del MA (y su
ulterior diseminacién) como explorar toda la cavidad abdomi-
nal en busca de implantes de moco potenciales, se justifica la
indicacién absoluta de laparotomia ante la sospecha diagnds-
tica preoperatoria de MA o bien la conversidn de laparoscopia
a laparotomia cuando se encuentra de forma incidental un
MA en un estudio laparoscépico por otra causa®. Pese a ello,
Rangarajan y cols. han publicado una serie de 8 MA tratados
por via laparoscépica usando pinzas atraumdticas, con un
abordaje «non-touch» y extraccién del espécimen con bolsa,
siendo los resultados a medio plazo excelentes?.

El siguiente punto a tratar es la extensién de la cirugfa.
Debe limitarse la reseccién, como norma general, al apéndice
y a los ganglios linfdticos incluidos en el mesoapéndice. Cl4-
sicamente se habfa recomendado la colectomia derecha como
la cirugfa estdndar para las neoplasias mucinosas del apéndice;
sin embargo, en una revision reciente realizada sobre sor pa-
cientes con neoplasias epiteliales malignas del apéndice con
diseminacién peritoneal, Gonzdlez-Moreno y cols. demostra-
ron que la realizacién de una colectomia derecha no produjo
ningln beneficio de supervivencia en comparacién con la
apendicectomia simple®. Sélo se consideraria una cirugia
mds amplia en dos situaciones: la positividad del margen de
reseccion del apéndice, en cuyo caso habria que realizar una
cequectomia hasta margen sano, y la afectacién macroscdpica
de los ganglios confirmada con biopsia intraoperatoria, que si
serfa indicacién de colectomia derecha.

Las aportaciones mds recientes han sido las referidas al tra-
tamiento del MA perforado, que puede generar el sindrome
de PMP en forma de adenomucinosis o bien de carcinomato-
sis mucinosa seguin se relacione en su origen, respectivamente,
con un CAM o con una CACM. El sindrome de PMP, muy
discutido y casi siempre mal definido, se debe aplicar ante la
presencia de abundante tumor mucinoso de aspecto gelatino-
so en cavidad peritoneal (jelly-belly») que puede originarse en
cualquier punto del abdomen, siendo los sitios mds frecuentes
apéndice, ovario y colon. Igualmente, los casos de PMP pue-
den mostrar una celularidad de morfologfa variable que in-
cluye desde la ausencia de atipia hasta los hallazgos de células
con morfologia tipica de carcinoma® *. Aunque cldsicamente
se ha considerado una situacién de benignidad, su compor-
tamiento a través del tiempo sugiere que se trata, cuando
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SIGNOS Y SINTOMAS
Dolor abdominal, masa palpable, pérdida de peso,
nauseas, vomitos, apendicitis aguda

ESTUDIOS DE IMAGEN
TAC, Ecografia abdominal

LAPAROTOMIA / LAPAROSCOPIA

DIAGNOSTICO DE MUCOCELE

\/

LAPAROTOMIA
NO PERFORADO PERFORADO PERFORADO PERFORADO NO PERFORADO
Citologia (-) Citologia (-) Citologia (+) Citologia (+) Citologia (+)
Margenes libres Margenes libres Méargenes libres Margenes afectos Margenes afectos
N(-) Apéndice N(-) Apéndice N(-) Apéndice N(-) Apéndice N(+) Apéndice

\

\

\

b

Apendicectomia

Apendicectomia,

Cequectomia,

Apendicectomia +QlH citorreduccion, citorreduccién, citorreduccion, QIIH
QllHy QIPP QllHy QIPP y QIPP
No precisa Seguimiento si Seguimiento
seguimiento no se hizo QIIH

\

Colectomia dcha.,

Esquema 1.- Algoritmo de tratamiento del mucocele apendicular por Dhage-Ivatury et al. (21)

menos, de una condicién maligna «borderline» con progresion
y tendencia a la cronicidad en la que, ademds, se describen
dentro de la historia natural de un mismo paciente secuencias
variables de la interfase adenoma-carcinoma que empeoran el
prondstico®. El estdndar tipico en la literatura del sindrome
de PMP es el MA secundario a CAM que se fisura, y aunque
los casos de CACM se asocian mds a formas de carcinomatosis
peritoneal también pueden reproducir el PMP en forma de
carcinomucinosis®’.

En cualquier caso, ante el hallazgo operatorio de un MA
roto o fisurado, los gestos deben ser minimos y con intencién
de establecer el diagnéstico: apendicectomia con margen sano
e incluyendo mesoapéndice y una muestra generosa de moco
para estudio histolégico; seguidamente, el paciente se remitird
a una unidad especializada en tratamiento de la carcinomato-
sis peritoneal, donde se realizard una cirugfa definitiva con in-
tencién curativa que consistird en citorreduccién radical com-
pleta segtn los procedimientos de peritonectomia descritos
por Sugarbaker, quimioterapia intraperitoneal intraoperatoria
intensificada con hipertermia (QIIH, siendo la Mitomicina C
el citotdxico mds usado) y un ciclo de 5-7 dias de quimiotera-

pia intraperitoneal postoperatoria precoz (QIPP) con s-Fluo-
ruracilo® 2% 2% 3°, Cuando se logra citorreduccién completa
de entrada, la supervivencia se ha establecido en torno al 70%
a 20 afios para los que presentan sindrome de PMP mientras
que para los que tenfan cacinomucinosis apenas llega al 20% a
los 5 afios y es excepcional a 10 afios?™ 32,

Conclusiones

El MA es una patologfa infrecuente, que aparece en personas
de edad media y sin preferencia por ningtin sexo; clinicamente
se manifiesta como un dolor subagudo e intermitente en fosa
iliaca derecha, aunque es relativamente frecuente que pueda
ser un hallazgo incidental en el curso de una laparotomia o
laparoscopia por otro motivo. La US y la TAC son las pruebas
diagnésticas de mayor ayuda en el diagnéstico, aunque sus
hallazgos son poco especificos. El tratamiento de eleccién es la
apendicectomia con excision de los ganglios del mesoapéndice
por via abierta y exploracién de todos los compartimentos
abdominales; s6lo cuando la base del apéndice estd afectada
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o sus adenopatias son patoldgicas se realiza cequectomia o se
contempla la colectomia derecha. El trabajo del patélogo es
fundamental a tres niveles: la bisqueda de fisuras inadverti-
das del MA, la filiacién histolégica de la etiologia del mismo
(buscando descartar una neoplasia mucinosa de apéndice,
tipo CAM o CACM) y el andlisis de las muestras de mucina
acumuladas en la cavidad peritoneal, si estas existen. En este
tltimo caso, se podrd realizar un diagnéstico de sindrome de
PMP y se remitird al paciente a un centro especializado en
cirugfa de la carcinomatosis peritoneal para tratamiento con el
protocolo de Sugarbaker.
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