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Resumen
Se presenta el caso de una paciente femenina de 52 años de edad que consulta por dolor abdominal al 
servicio de urgencias, donde se le realizan estudios imaginológicos y se sospecha de mucocele. Se confirma 
el diagnóstico por patología de mucocele del apéndice por neoplasia mucinosa apendicular de bajo grado. 
En este artículo se describe la presentación clínica de la paciente y se analizan los hallazgos en los estudios 
por imágenes, en cirugía y en patología. Posteriormente se hace una revisión de la literatura de los tumores 
mucinosos del apéndice, con énfasis en los hallazgos imaginológicos. Estos tumores son raros, presentan 
diferente histología y no tienen predilección de género. Se presentan principalmente como abdomen agudo, 
aunque tienen otras formas de presentación que pueden confundir al clínico. Como se describe, los estudios 
por imágenes cumplen un papel importante en el diagnóstico, seguimiento y detección de complicaciones.

Summary
We present the case of a 52- year- old woman who complains of abdominal pain to the emergency room, 
ultrasound and CT scan suggested the diagnosis of mucocele and was confirmed by pathology as mucocele 
of the appendix due low grade appendix mucinous neoplasm. In our review we describe clinical presentation 
of the patient and discuss imaging findings as well as findings in surgery and pathology. Subsequently, there 
is a literature review and the mucinous tumors of the appendix, with emphasis in the imaging techniques. 
These tumors are rare, have different histology and no gender predilection. They occur mainly as acute 
abdomen, although they have other forms of presentation which may mislead the clinician. As described, 
imaging techniques play an important role in the diagnosis, follow-up, and detection of complications. 

Caso clínico
Se presenta el caso de una paciente de 52 años de 

edad, con antecedentes de hipotiroidismo e histerec-
tomía, quien acudió al servicio de urgencias con dolor 
en el hipocondrio derecho y el mesogastrio, acentuado 
con las comidas, asociado a náuseas sin vómito, de un 
mes de evolución. Le formularon antiparasitarios que no 
mejoraron su sintomatología. La paciente no manifestó 
acolia, coluria, fiebre o pérdida de peso. Ante el aumento 
del dolor volvió al servicio de urgencias. El examen de 
ingreso mostró taquicardia, los demás signos vitales 
eran estables. Se encontró el abdomen con peristaltismo 
positivo, blando, doloroso en el hipocondrio derecho y 
el epigastrio; signo de Murphy dudoso, sin otros signos 
de irritación peritoneal; no se palparon masas ni adeno-
megalias. Los exámenes paraclínicos tuvieron resultados 
normales. Se le realizó una ecografía de abdomen (figura 
1a y b) y valoración por cirugía general. En la ecografía se 
encontró una lesión quística compleja, heterogénea, con 

centro más hipoecoico, de paredes gruesas en la fosa iliaca 
derecha; por los hallazgos en la ecografía se le realizó una 
tomografía de abdomen, simple y con medio de contraste 
(figura 2a y b) donde se observó una masa compleja tubu-
lar, localizada en la fosa iliaca derecha, en topografía del 
apéndice, de paredes gruesas que captan discretamente el 
medio de contraste, sin componente graso, parcialmente 
invaginada en el ciego y de contornos bien definidos, pero 
sin cambios inflamatorios de la grasa mesentérica. 

Ante la sospecha de malignidad de la lesión, la pa-
ciente fue sometida a intervención quirúrgica, en la que se 
encontró una lesión apendicular invaginada parcialmente 
en el ciego (figura 3). Al evaluar el interior del apéndice se 
observó contenido purulento y aspecto fibroso de la pared, 
sin adenopatías regionales. El hallazgo anatomopatológico 
fue una pared engrosada, mucosa ulcerada y necrótica, con 
cambios de displasia de bajo grado tipo mucinosa (figura 
4a, b y c) lo cual se correlaciona con neoplasia mucinosa 
apendicular (NMA) de bajo grado.
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Figura 1. a y b) Ecografía de la fosa iliaca derecha con hallazgo de lesión quística 
compleja heterogénea, con centro más hipoecoico, de paredes gruesas (flechas), 
de 74,4 mm × 35,4 mm × 46,3 mm y volumen de 63,8 cm3.

Figura 2. TAC del abdomen con medio de contrate. a) Corte axial. b) Reconstrucción 
curva. Se observa una masa compleja tubular localizada en la fosa iliaca derecha 
en topografía del apéndice, de paredes gruesas que captan discretamente el 
medio de contraste, sin componente graso (flecha en a), parcialmente invaginada 
en el ciego (flecha en b), de contornos bien definidos, con dimensiones de 75 × 
33 × 34 mm. La masa tiene áreas centrales de baja densidad compatibles con 
componente quístico o mucinoso (estrella) y pequeñas áreas lineales densas 
compatibles con calcificaciones. No se identifican cambios inflamatorios de la 
grasa mesentérica alrededor de la masa, ni colecciones líquidas. No hay signos 
de obstrucción del colon o del intestino delgado.

Hallazgos imaginológicos

Mucocele o quiste de retención
Los hallazgos ecográficos son inespecíficos, por la variedad de patrones 

que se pueden encontrar, lo cual hace el diagnóstico prequirúrgico poco 
certero (1). Los patrones más comunes son: quiste de estructura atípica, 
quiste con septos y detritos (2,3), múltiples calcificaciones y múltiples septos 
organizados en capas (signo de la piel de cebolla) (1,4,5) o una masa compleja 
con refuerzo acústico (3,6). Si el apéndice mide ≥15 mm en su diámetro trans-
verso, se sospecha mucocele con una sensibilidad de 83 % y especificidad 
de 92 % (7,8). Con este método también se pueden ver las calcificaciones 
de la pared (9). El signo de la piel de cebolla es el más específico (6); en 
estudios realizados por Caspi y colaboradores (1) se demostró en la mayoría 
de los pacientes, y, algunos autores, como Tirumani y colaboradores (10) lo 
consideran patognomónico. En estudio realizados en mujeres, es importante 
diferenciar el ovario derecho para excluir procesos como neoplasia quística 
ovárica o abscesos tuboováricos (11).

La tomografía es el método de elección (4) para estudiar estas lesiones 
y usualmente se encuentra una lesión quística, tubular o redonda (4) bien 
definida, encapsulada (2), con valores de unidades Hounsfield (UH) iguales 
o similares al agua (12,13), puede acompañarse de calcificaciones murales 
y engrosamiento de la pared (14). Por lo general estas lesiones no miden 
más de 2 cm de diámetro transverso (13,15,16), la longitud del mucocele se 
correlaciona con el riesgo de desarrollar cáncer, el cual se incrementa cuando 
el diámetro es mayor a este valor (5,17,18). Algunos hallazgos que pueden 
sugerir malignidad son el engrosamiento de los tejidos blandos, irregularidad 
en la pared (19) o la presencia de nódulos que realzan en la pared (9,20).

Se pueden ver calcificaciones curvilíneas (21) o puntiformes en la pared 
en el 50  % de los casos (2,6,12) que se localizan en la topografía del apéndice 
cecal (4) y, por lo general, no hay inflamación reactiva en las estructuras 
vecinas (2,6) (figura 5a y b). 

En enema con medio de contraste, los mucoceles causan una impresión 
“blanda” en el aspecto medial del ciego y este hallazgo sugiere un proceso 
extramucoso o extrínseco (11).

En la resonancia magnética (RM) se aprecia una dilatación fusiforme 
del apéndice, de baja a media intensidad con información T1, según la can-
tidad de proteínas que contenga el líquido (7,13,22), y de alta intensidad con 
información T2 (7,10,13). Con el gadolinio puede verse realce de la pared 
inclusive en un mucocele simple (10).

Con la colonoscopia también se puede diagnosticar mucocele, cuando 
se ve el signo del volcán (7), el cual es patognomónico (23). Este signo se 
da en la zona del ostium del apéndice cuando hay aumento del volumen 
eritematoso y un cráter central por donde fluye la mucina (23).

Adenocarcinoma de apéndice
Los hallazgos imaginológicos típicos incluyen diseminación heterogénea 

peritoneal tabicada que desplaza y distorsiona las vísceras huecas o producen 
efecto festoneado de vísceras sólidas. También pueden aparecer calcifica-
ciones lineares o punteadas (11) aunque estas solo se ven en el 50 % de los 
casos, y en casos muy raros puede estar infectada y tener burbujas de aire.

Pseudomixoma peritoneal
Esta entidad se aprecia en la ecografía como ascitis, engrosamiento del 

omento y peritoneo irregular (10).
En la TAC se aprecia como ascitis de baja atenuación que produce 

indentación del parénquima hepático (2,24) (figura 6a y b), del parénquima 
esplénico o de ambos (figura 7a, b y c); y, además, tener nódulos en la se-
rosa que pueden calcificarse (2). Otro de los hallazgos puede ser de ascitis 
loculada (24).
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Figura 3. Imagen quirúrgica que muestra el apéndice cecal engrosado e invagi-
nado en el ciego (flecha).

Figura 5. Mucocele (quiste de re-
tención) benigno no tumoral del 
apéndice. TAC simple de abdo-
men. a) Axial b) Reconstrucción 
multiplanar coronal. El apéndice 
se aprecia como una imagen 
tubular distendida, con densi-
dad de líquido en su interior, 
de paredes delgadas (flechas 
blancas) y con calcificaciones 
periféricas (flecha gris), que 
indica mucocele, en este caso 
por obstrucción fibrosa benigna 
crónica del apéndice. No se 
identifican cambios inflamatorios 
alrededor del apéndice.

Figura 6. Pseudomixoma pe-
ritoneal. TAC de abdomen con 
medio de contraste. a) Con 
reconstrucción multiplanar 
coronal. b) Con reconstrucción 
sagital. Se observa ascitis 
lobulada (estrella), con fes-
toneado (indentación) del 
contorno hepático (flecha 
negra), y desplazamiento de 
las asas intestinales (flechas 
blancas).

Figura 4. Patología del apéndice. a) Se observa epitelio neoplásico con restos 
del estroma fibroso, no se observa la lámina propia del apéndice. b) En la luz se 
aprecia un infiltrado inflamatorio agudo sobre el epitelio neoplásico con restos del 
estroma fibroso. c) Muestra en la luz, infiltrado inflamatorio agudo con ulceración 
de epitelio neoplásico con restos del estroma fibroso, no se observa la lámina 
propia del apéndice. Los anteriores hallazgos se correlacionan con un diagnóstico 
patológico de NMA de bajo grado con apendicitis aguda sobreagregada.
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Figura 7. Pseudomixoma peritoneal. TAC de abdomen con medio de contraste. a) Corte axial. b) Reconstrucción multiplanar coronal. c) Sagital. Se observa ascitis 
lobulada (estrellas) con festoneado (indentación del contorno) hepático (flechas negras) y esplénico (flecha blanca en a). Además con desplazamiento de las asas 
intestinales (flechas blancas en b y c)

Figura 8. Enfermedad pélvica inflamatoria con abscesos tuboováricos. TAC pélvico con medio de contraste, axial, donde se observan dos estructuras tubulares quísticas 
anexiales (una a cada lado) con realce del medio de contraste en sus paredes (flechas) y con líquido libre y cambios inflamatorios de los planos grasos circundantes.
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Figura 9. Hematometrocolpos por banda congénita vaginal. Paciente de sexo femenino, de 11 años de edad, quien consultó por dolor abdominal, sin antecedente de 
menarca. TAC de abdomen con medio de contraste, demuestra distención de la vagina, cérvix y cavidad endometrial (estrellas) y trompas de Falopio (flechas) con 
contenido con coeficientes de atenuación de líquido compatible con hematometrocolpos. Además, se identifica líquido libre en la cavidad abdominal. El diagnóstico 
fue hematometrocolpos por banda congénita vaginal.

Diagnósticos diferenciales de mucocele
En estudios imaginológicos de lesión quística encapsulada en la 

fosa iliaca derecha, se deben considerar como diagnósticos diferen-
ciales las asas de intestino delgado con líquido, los divertículos con 
líquido, apendicitis, abscesos, quiste mesentérico, seroma (4), quiste de 
duplicación (10,11) y divertículo de Meckel (10). En mujeres, además, 
se debe sospechar de lesiones quísticas de origen anexial, incluyendo 
salpingitis (figura 8a, b, c y d) y embarazo ectópico (4), en niñas, puede 
tratarse de hematocolpos (figura 9).

Para diagnosticar carcinoma mucinoso metastásico, localizado fuera 
del apéndice, como el colon, el estómago, el páncreas, etc. se requiere 
correlación con la historia clínica.

La hiperplasia de la mucosa es bastante frecuente y puede asociarse 
con obstrucción de la salida del moco, pero no presenta los cambios 
de displasia en el epitelio.

Discusión
El apéndice aparece aproximadamente en la octava semana de 

gestación como un saco derivado del ciego que rota durante la ges-
tación para estar en su posición medial (25). La longitud varía entre 
2 y 15 cm (25) y se puede encontrar en diferentes localizaciones en 
el abdomen y pelvis gracias a su descenso durante la organogénesis 
(25). En la actualidad se desconoce la función del apéndice, aunque se 
cree que tiene un papel importante en el sistema inmune (17).

Los tumores del apéndice tienen una incidencia de 0,4 %-1,4 % 
entre las neoplasias del sistema gastrointestinal (10,15,17,26-28), y se 
pueden encontrar como hallazgos incidentales en las muestras de pa-
tología postapendicectomía entre 0,8 %-1,7 % (15,17,25,26,29,30); 
de estas, las neoplasias mucinosas se hallan en el 0,2 %-0,3 % de 
los casos (10,31,32). Entre las etiologías tumorales se encuentran: 
tumores carcinoides, adenoma mucinoso, cistoadenocarcinoma, 
adenocarcinoma mucinoso, adenocarcinoide, linfoma no Hodgkin, 
neoplasias mucinosas de bajo grado, entre otros (17), y el pronóstico 
dependerá del tipo de tumor, grado e invasión tumoral (27).

La clasificación y nomenclatura de los tumores del apéndice 
es controversial y aún no está definida. Algunas lesiones son 
similares a pólipos hiperplásicos, adenomas o lesiones aserradas, 
pero otras, los mucoceles, dilatan y expanden la luz (33), otros 
son tumores mucinosos, que se caracterizan por la acumulación 
de material mucoide en el apéndice y por consiguiente ocasionan 
su dilatación (34).

En los años recientes se ha aceptado el nombre Neoplasia Quís-
tica Mucinosa Apendicular, entidad que se subdivide en neoplasia 
de bajo grado para las lesiones que se observan como un apéndice 
dilatado (en forma de salchicha), que se pueden asociar con pseu-
domixoma peritoneal, y que difieren del adenocarcinoma mucinoso 
o neoplasia mucinosa de alto grado (convencional), pues su curso 
clínico y manejo son significativamente diferentes (35).
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Clasificación de los tumores mucinosos

En la actualidad existen por lo menos seis clasificaciones diferentes 
(34) y no hay consenso sobre cual se debería usar. La más aceptada es 
la establecida en 2010 por la OMS (36) (tabla 1).

Tabla 1. Clasificación de tumores epiteliales del apéndice de la OMS
Lesión Clasificación Presentación

Lesiones 
premalignas

Adenoma
Tubular
Velloso

Túbulovelloso

Displasia (neoplasia intraepitelial) de bajo grado
Displasia (neoplasia intraepitelial) de alto grado

Lesiones serradas/
aserradas

Pólipo hiperplásico
Adenoma/pólipo sésil aserrado
Adenoma aserrado tradicional

Carcinoma
Adenocarcinoma

Adenocarcinoma mucinoso
Neoplasia mucinosa de bajo grado (NMABG o LAMN)

Carcinoma con células en anillo de sello

Carcinoma indiferenciado

Neoplasias neuroendocrinas

Fuente: Bosman et al. (36).

Se clasifican como adenocarcinomas mucinosos del apéndice cuando 
más del 50 % de la lesión consiste en mucina extracelular. Las 
neoplasias de bajo grado tienen forma similar a la de los adenomas 
y pueden proliferar más allá del apéndice como pseudomixomas 
peritoneales, hasta metástasis.
El mejor término es neoplasia mucinosa de bajo grado (NMABG), se 
debe abolir el uso de adenoma, pues es inapropiado, ya que la lesión 

produce enfermedad diseminada. Las lesiones que en el pasado eran 
denominadas como tumores mucinosos de potencial maligno incierto 
están incluidas en NMABG. No se recomienda usar el término 
cistoadenocarcinoma mucinoso pues no es una entidad separada (36).
Los adenocarcinomas del apéndice se dividen en mucinosos (tabla 
2) y no mucinosos, que se clasifican en grados de acuerdo con los 
carcinomas colorrectales.

Tabla 2. Graduación de los adenocarcinomas mucinosos del apéndice 
Neoplasia Clasificación TNM* Arquitectura Rasgos celulares Mitosis

Neoplasia 
mucinosa de bajo 
grado (NMABG, 

LAMN)

Mucinosos de bajo grado

Similar al adenoma con un frente 
amplio de invasión, caracterizado 

por atrofia y fibrosis de la submucosa 
y muscular, pero no desmoplasia.

Células neoplásicas en una sola 
capa; pueden ser columnares, 

cúbicas o planas; núcleo pequeño y 
regular con displasia de bajo grado.

Raras

Adenocarcinoma 
mucinoso

Mucinosos de alto grado

Patrón invasivo con estroma 
desmoplásico. Mucina residual 

luminal. Variable número de células 
en anillo de sello.

Displasia de alto grado, al menos 
focalmente.

Más comunes, 
pueden ser 

atípicas.

* Tumor, nodos, metástasis.

Epidemiología
Existe un riesgo similar entre hombres y mujeres de desarrollar 

un tumor mucinoso del apéndice (17,37), aunque algunos estudios 
demuestran que es más común en mujeres (3,4,9,13) y en mayores de 
50 años (9,10,20,37,38). Entre los factores de riesgo identificados para 
desarrollar adenocarcinoma de apéndice están: colitis ulcerativa (39), 
antecedente de displasia o cáncer colorrectal, mutación del gen K-ras 
y pérdida del 18q (29).

La incidencia de las NMABG es muy baja (1 × 100.000 × año) y 
la del pseudomixoma peritoneal, aún menor.

Presentación clínica
Aproximadamente el 30 %-50 % de las neoplasias del apéndice se 

manifiesta clínicamente con signos y síntomas de apendicitis aguda. 
Otras manifestaciones incluyen masa abdominal palpable asintomáti-
ca, intususcepción, sangrado gastrointestinal, hematuria, aumento del 
perímetro abdominal por ruptura de un mucocele que produce pseudo-
mixoma peritoneal o hallazgos incidentales en imágenes (5,11,31,40). 
En casos más raros se pueden diagnosticar en hernias umbilicales, 
incisionales o inguinales (25,29,41), como un síndrome de colon irri-
table (42) o dolor abdominal crónico (43).
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Los quistes de retención pueden manifestarse como masa en la fosa 
iliaca derecha (12,17,44), apendicitis (18), o rectorragia (6), aunque 
entre el 23 %-50 % de los casos son asintomáticos (6,18,44). Los sín-
tomas no se relacionan con el tamaño, se han encontrado mucoceles 
muy grandes asintomáticos (4).

En cuanto a los adenocarcinomas, por lo general causan dolor 
en fosa iliaca derecha, fiebre, leucocitosis y simulan fácilmente una 
apendicitis (15,17,29,39,41,44,45). Ocasionalmente, se presentan como 
una masa pélvica o abdominal (15,29,39,41,45), distensión abdomi-
nal, fatiga, pérdida de peso, disnea, saciedad temprana (25) o como 
abdomen agudo (44).

Mucocele o quiste de retención
El término mucocele fue creado en 1842 por Rokitansky (20,46,47), 

en la actualidad solo se usa para la descripción macroscópica o por 
imágenes (12,15) y como término clínico, nunca como diagnóstico 
definitivo (29). Es una obstrucción del tracto de salida del apéndice, cau-
sada por múltiples etiologías, como parásitos, cicatrices por inflamación 
crónica, tumores (44) o fecalito, esta última es la causa más común (17), 
que producen acumulación de moco intraluminal (1,4,44,45). También 
puede ser secundario a adenocarcinoma y neoplasia mucinosa (6).

La mixoglobulosis es una variante atípica de los mucoceles, que 
consiste en múltiples esferas perladas a nivel intraluminal que pueden 
ser visibles mediante tomografía si se encuentran calcificadas (11).

Neoplasia mucinosa de bajo grado (NMABG LAMN)
Como la terminología es confusa existen numerosos sinónimos 

para describir este tipo de neoplasia, entre los cuales se encuentran: 
adenoma, cistoadenoma, tumor mucoso de potencial desconocido, 
adenomucinosis peritoneal diseminada, mucocele maligno y tumor 
apendicular limítrofe (15,41). Por lo general, van precedidos de la 
palabra mucinoso (6). En la actualidad se consideran neoplasias mu-
cinosas de bajo grado cuando se evidencia epitelio displásico, puede 
estar aplanada o mostrar un patrón ligeramente ondulante en torno a 
la mucina de la luz del apéndice. La displasia es de tipo convencional 
similar a la del adenoma tradicional colorrectal.

El desplazamiento epitelial, frente a la invasión mural verdadera, 
es motivo de controversia. En teoría, la mucina intraluminal sometida 
a presión puede disecar la pared o extenderse hasta los divertículos 
apendiculares y causar ruptura. Cuando existe desmoplasia es más 
fácil el diagnóstico.

El pronóstico depende de la integridad del apéndice durante la 
cirugía y de la cantidad de mucina que haya por fuera del apéndice (15).

Adenocarcinoma del apéndice
Con una incidencia de 0,08 %-0,1 % de las apendicetomías 

(39,41,45), este hallazgo es aún más raro, aunque se cree que la inciden-
cia es mayor (15). En etapas muy avanzadas, se puede encontrar como 
carcinomatosis peritoneal y ascitis mucinosa, que causan diseminación 
al peritoneo y a los ovarios(15).

Pseudomixoma peritoneal
Con este término se describe la ascitis mucinosa o depósitos de 

mucina en el peritoneo (17,30,34,39). Fue descrito por primera vez en 
1884 por Werth (48), pero solo hasta 1901 se relacionó con tumores 
mucinosos del apéndice (49). Es considerado una neoplasia rara con 

una incidencia de 1 a 2 por millón de personas (49). Este depósito de 
mucina puede ser localizado o difuso (4), a menudo, asociado a tumores 
mucinosos del apéndice cuando estos se rompen, lo que ocurre en el 
10 %-15 % de los casos (13).

Se consideraba que el pseudomixoma peritoneal se originaba en 
tumores primarios del ovario, por el efecto que causaba en las muje-
res, sin embargo, con la inmunohistoquímica se ha evidenciado que 
se origina en una neoplasia mucinosa del tracto gastrointestinal y, 
principalmente, del apéndice.

El curso clínico es engañoso, puede haber supervivencia de 5 años 
en el 50 %-65 % y de 10 años, en el 10 %-30 % de los casos (32). El 
tratamiento consiste en citorreducción quirúrgica con apendicectomía, 
omentectomía y si la paciente es mujer, ooferectomía bilateral (11).

Tratamiento
La cirugía es el tratamiento de elección, pero la magnitud depende 

del tamaño del mucocele, y de que si esté o no perforado (8). Para los 
mucoceles que son mayores a 2 cm se realiza hemicolectomía derecha 
(10,47) y para los menores de 1 cm se realiza apendicetomía (47). Por lo 
general, se prefiere el manejo quirúrgico abierto sobre el laparoscópico, 
para disminuir el riesgo de romper el mucocele y causar pseudomixoma 
peritoneal (50) aunque hay estudios que demuestran que el riesgo es 
igual con cirugía abierta y laparoscópica (50).

Conclusión
Se puede concluir que las imágenes, por tomografía o por ecogra-

fía, juegan un papel importante en la evaluación de esta patología, en 
razón a la claridad de los signos que permiten hacer el diagnóstico, lo 
cual ayuda en la decisión de manejo y en la reducción del riesgo de 
complicaciones. Además, con estas dos modalidades de imágenes, se 
pueden descartar los diagnósticos diferenciales para encontrar la prin-
cipal complicación que es el pseudomixoma peritoneal.
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