o CIRUGIA

8 anodaluza

Mesa Redonda. Actualizacion y controversias en el CCR 2023

Neoplasia apendiculares. Guia de actuacion en los
distintos escenarios de presentacion.

Appendiceal neoplasia. Guide to action in the different presentation scenarios
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INTRODUCCION

Los tumores primarios del apéndice representan un grupo
infrecuentedeneoplasiasdeltractodigestivo.Suincidenciaaproximada
es de un caso cada 100.000 habitantes y supone el diagnéstico final
entre el 1-2% de las piezas de apendicectomia. Hasta en la mitad de
los casos, las neoplasias apendiculares se presentan en el contexto
de un episodio de apendicitis aguda, constituyendo la presencia
de plastron inflamatorio una mayor posibilidad de malignidad en
comparacion con apendicitis no complicadas. El prondstico de estos
pacientes va a estar fundamentalmente relacionado con el subtipo
histologico y la existencia de afectacion peritoneal, por lo que el
manejo puede variar desde la realizacion de una apendicectomia
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CITA ESTE TRABAJO

hasta intervenciones complejas como cirugia citorreductora
con aplicacion de quimioterapia intraperitoneal hipertérmica.
Dada su baja prevalencia, la mayoria de las recomendaciones de
tratamiento estan basadas en estudios retrospectivos. El objetivo
de esta revision es proporcionar informacion para la toma de
decisiones en los escenarios principales de presentacion: diagnostico
anatomopatologico tras apendicectomia, descubrimiento en el
contexto de un estudio clinico o hallazgo intraoperatorio.

CLASIFICACION HISTOLOGICA

El tipo histologico tumoral constituye el factor mas determinante
en el manejo y pronoéstico de los pacientes. Aunque existen descritas
en la literatura distintas clasificaciones, existe un reciente consenso
en adoptar la publicada en 2016 por el Grupo Internacional de
Oncologia Peritoneal (PSOGI):
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. Adenoma

. Polipo serrado

. Neoplasia mucinosa apendicular de bajo grado (LAMN )
. Neoplasia mucinosa apendicular de alto grado (HAMN)

. Adenocarcinoma mucinoso (con o sin células en anillo de
sello)

+  Adenocarcinoma no mucinoso

. Global Cell Adenocarcinoma (GCC)

+  Tumor neuroendocrino (NET)

. Otros: Tumor mesenquimal, sarcoma, linfoma, metastasis

Se consideran neoplasias mucinosas aquellas en las que el
componente mucinoso supone mas del 50% del volumen tumoral.
Pueden presentarse como tumoraciones apendiculares intactas
llenas de moco o, mas frecuentemente, como enfermedad peritoneal
metastasica tras ruptura o invasion transmural del tumor primario.
La diseminacion peritoneal se caracteriza por acumulacion de ascitis
mucinosay nodulos tumorales mucosos, denominada pseudomixoma
peritoneal (PMP) o carcinoma peritoneal mucinoso. La distribucion
de los implantes se corresponde con la circulacion de fluidos en la
cavidad peritoneal.

En el PMP la celularidad del material mucinoso tiene implicaciones
pronodsticas, diferenciandose:

+  Acelular (AM, acellular mucin)
. Bajo grado (LMCP, low-grade mucinous carcinoma peritonei)
+  Alto grado (HMCP, high-grade mucinous carcinoma peritonei)

+  Alto grado, con células en anillo de sello (HMCP-S, high-
grade mucinous carcinoma peritonei with signet ring cells)

El pseudomixoma peritoneal puede ser secundario a otras
tumoraciones de localizacion menos frecuente como el ovario, uraco
0 pancreas.

Las neoplasias mas frecuentes del apéndice cecal son los
tumores neuroendocrinos. Se originan en las células neuroendocrinas
subepiteliales, habitualmente situadas en la punta del apéndice
(70% de los casos, con mucha menor incidencia de ellos en la base
apendicular).

El riesgo de extension linfatica y metastasica relacionado con

el tamafno tumoral, estableciéndose el limite en unos 2 cm. Existen
ademas otros factores asociados de mal pronéstico: Ki 67> 20%,

Cirugia Andaluza - Volumen 34 - Nimero 3 - Agosto 2023

Neoplasia apendiculares. Guia de actuacion en los distintos escenarios de presentacion. Garcia Cabrera AM

invasion vascular o neural, invasion del mesoapéndice superior a 3
mm y margen de reseccion afecto.

Por tanto, en tumores menores de 1 cm es suficiente la realizacion
de apendicectomia con reseccion de mesoapéndice y margenes
libres. En los tumores mayores de 2 cm es necesaria la realizacion
de una hemicolectomia derecha oncoldgica. Los tumores entre 1y
2 c¢cm con al menos un factor de riesgo asociado de mal pronéstico,
deben ser tratados igualmente mediante hemicolectomia derecha
con linfadenectomia.

Estas neoplasias pueden presentar enfermedad metastasica,
siendo el higado la localizacion mas frecuente. Si la enfermedad es
resecable, la cirugia hepatica es el tratamiento de eleccion.

Para el seguimiento se utilizan determinaciones en sangre
(Cromogranina) y orina (5 HIAA), asi como la Tomografia
Computarizada (TC) y otras técnicas de imagen basadas en receptores
de somatostatina y serotonina (Escintigrafia) .

La apendicectomia con margenes libres es la intervencion
recomendada cuando se objetiva de forma intraoperatoria una
tumoracion apendicular. La cirugia debe ser realizada sin apertura
de su pared, ya que la perforacion del apéndice puede convertir una
enfermedad localizada en una situacion de diseminacion peritoneal
que comprometa la supervivencia del paciente. En caso de observar
ascitis mucinosa o implantes peritoneales solidos, nuestra actuacion
debe incluir la toma de muestras para citologia y la realizacion de
biopsias, calculando la carga y localizacion tumorales mediante el
indice de carcinomatosis peritoneal (PCI).

Lesiones mucinosas de bajo grado

Lesiones mucinosas de bajo grado sin evidencia de perforacion
o afectacion peritoneal se consideran correctamente tratadas con
apendicectomia.

Existe cierta controversia en el manejo de pacientes con lesiones
mucinosas de bajo grado y diseminacion localizada de mucina
acelular. En estos casos, la apendicectomia con citorreduccion del
peritoneo periapendicular ofrece tasas bajas de recurrencia; en
cambio, los pacientes con lesiones de bajo grado con depésitos de
mucina celular deben ser tratados ademas de CRS mediante HIPEC.

La citorreduccion incompleta aumenta la morbilidad en el
tratamiento radical posterior y empeora el pronostico, por lo que
manejo del pseudomixoma peritoneal debe ser realizado en Centros
de Referencia con equipos multidisciplinares que incluyan a patologos
y radidlogos experimentados en este tipo de neoplasias.

Lesiones mucinosas de alto grado y adenocarcinoma
En pacientes con lesiones mucinosas de alto grado vy

adenocarcinoma localizados se deberia realizar hemicolectomia
derecha oncologica por la alta tasa de afectacion linfatica asociada;
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no obstante, en el contexto de enfermedad peritoneal diseminada,
dicha colectomia no parece aportar beneficio en la supervivencia.

En caso de perforacion tumoral y diseminacion peritoneal haria
que realizar CRS+ HIPEC como primera opcion terapéutica (salvo
contraindicacion médica o criterios de irresecabilidad).

En pacientes con PMP de bajo grado la cirugia citorreductora y
la quimioterapia hipertérmica deberian ser siempre consideradas
con cualquier PCI, ya que si se consigue una citorreduccion completa
existe la opcion curativa aunque exista una alta carga tumoral. En
cambio, si el pseudomixoma es de alto grado, se debe realizar una
seleccion mas exhaustiva del paciente; en estos casos un indice
de carcinomatosis elevado esta asociado a un peor prondstico. No
obstante, no esta establecido un punto de corte al no existir estudios
con suficiente evidencia en este tipo de pacientes.

OTRAS CONSIDERACIONES
Pruebas complementarias

Los marcadores tumorales CEA, CA 125 y CA 19-9 son (tiles en el
estudio preoperatorio de una neoplasia apendicular conocida, pero
sobre todo se utilizan como predictores de recaida en el seguimiento.

La Tomografia Computarizada constituye la exploracion
radiologica de referencia en el estadiaje y seguimiento de los
pacientes. El estudio mediante Resonancia Magnética esta siendo
implementado por su alta sensibilidad en neoplasias mucinosas;
no obstante, debido a su menor disponibilidad, su uso se reserva
fundamentalmente a dudas en el diagnostico o seguimiento.

La laparoscopia diagnostica puede ser realizada para la toma de
biopsias y evaluacion de la resecabilidad.

Los pacientes con neoplasias primarias del apéndice presentan
una tasa de carcinoma colorrectal sincrono o metacronico del 13-42%,
por lo que esta indicada la realizacion de una colonoscopia en el
diagnostico o durante el seguimiento de estos pacientes.

Se recomienda mantener el seguimiento al menos 10 anos, ya que
la presencia de afectacion peritoneal puede aparecer tardiamente a
la lesion primaria.

En cuanto al tratamiento complementario, los principales
esquemas de quimoterapia (QT) estan basados en Fluoropirimidinas:
5-FU + Oxaliplatino (FOLFOX). La QT adyuvante asocia un aumento
de la supervivencia en enfermedad metastasica en lesiones de alto
grado, aunque el beneficio es cuestionable en casos de diseminacion
peritoneal en lesiones de bajo grado. Quimioterapia paliativa
puede considerarse en tumores irresecables o no candidatos a
procedimientos quirdrgicos.
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ALGORITMO RESUMEN DE TRATAMIENTO

apendicectomia

‘ —*| Apendicectomia
p— CRE+ HIPEC

He perforada —

Lesian mucinosa de
hole greclo Perforada ‘

fucina
acelular

Lesién mudnosa de I Mo perforada I =% | Hemioole chomia dere cha I
akograde
[ Perforada ] —F |Ile|'1ico|cdomla dere chat CRS+ HIPCC [
Adenocardnoma [ woperorado | — [ Hemicolectomia derecna |
mudnoso
| Perfuras | > | Hemioleclomia derediar CRS+ HIPEC |

| Menor de 1 cm | » | Apendioecromia |

| Mayor de 2 cm I — | Hemicnlectomia derecha I

Tumar neutoenducning

Hemicole ctomia derecha

margen

Figura1

Adaptado de: Cancers 2023, 15, 728. https://doi.org/10.3390/
cancers15030728.
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