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Se presenta el caso de una paciente femenina de 52 afios de edad que consulta por dolor abdominal al

servicio de urgencias, donde se le realizan estudios imaginolégicos y se sospecha de mucocele. Se confirma
el diagnostico por patologia de mucocele del apéndice por neoplasia mucinosa apendicular de bajo grado.
En este articulo se describe Ia presentacion clinica de la paciente y se analizan los hallazgos en los estudios
por imagenes, en cirugia y en patologia. Posteriormente se hace una revisién de Ia literatura de los tumores
mucinosos del apéndice, con énfasis en los hallazgos imaginoldgicos. Estos tumores son raros, presentan
diferente histologia y no tienen predileccion de género. Se presentan principalmente como abdomen agudo,
aunque tienen otras formas de presentacién que pueden confundir al clinico. Como se describe, los estudios
por imagenes cumplen un papel importante en el diagnastico, sequimiento y deteccion de complicaciones.

Summary

We present the case of a 52- year- old woman who complains of abdominal pain to the emergency room,
ultrasound and (T 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 clinico

Se presenta el caso de una paciente de 52 afios de
edad, con antecedentes de hipotiroidismo e histerec-
tomia, quien acudi6 al servicio de urgencias con dolor
en el hipocondrio derecho y el mesogastrio, acentuado
con las comidas, asociado a nauseas sin vomito, de un
mes de evolucion. Le formularon antiparasitarios que no
mejoraron su sintomatologia. La paciente no manifestd
acolia, coluria, fiebre o pérdida de peso. Ante el aumento
del dolor volvié al servicio de urgencias. El examen de
ingreso mostrd taquicardia, los demas signos vitales
eran estables. Se encontrd el abdomen con peristaltismo
positivo, blando, doloroso en el hipocondrio derecho y
el epigastrio; signo de Murphy dudoso, sin otros signos
de irritacion peritoneal; no se palparon masas ni adeno-
megalias. Los exdmenes paraclinicos tuvieron resultados
normales. Se le realiz6 una ecografia de abdomen (figura
layb)y valoracion por cirugia general. En la ecografia se
encontrd una lesion quistica compleja, heterogénea, con

centro mas hipoecoico, de paredes gruesas en la fosa iliaca
derecha; por los hallazgos en la ecografia se le realizo una
tomografia de abdomen, simple y con medio de contraste
(figura 2a y b) donde se observo una masa compleja tubu-
lar, localizada en la fosa iliaca derecha, en topografia 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 lesion, la pa-
ciente fue sometida a intervencion quirtrgica, en la que se
encontrd una lesion apendicular invaginada parcialmente
en el ciego (figura 3). Al evaluar el interior del apéndice se
observo contenido purulento y aspecto fibroso de la pared,
sin adenopatias regionales. El hallazgo anatomopatologico
fue una pared engrosada, mucosa ulcerada y necrética, con
cambios de displasia de bajo grado tipo mucinosa (figura
4a, by c) lo cual se correlaciona con neoplasia mucinosa
apendicular (NMA) de bajo grado.



Hallazgos imaginolégicos
Mucocele o quiste de retencion

Los hallazgos ecograficos son inespecificos, por la variedad de patrones
que se pueden encontrar, lo cual hace el diagndstico prequirtrgico poco
certero (1). Los patrones mas comunes son: quiste de estructura atipica,
quiste con septos y detritos (2,3), multiples calcificaciones y multiples septos
organizados en capas (signo de la piel de cebolla) (1,4,5) o una masa compleja
conrefuerzo acustico (3,6). Si el apéndice mide >15 mm en su didmetro 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 mas especifico (6); en
estudios realizados por Caspi y colaboradores (1) se demostrd en la mayoria
de los pacientes, y, algunos autores, como Tirumani y colaboradores (10) lo
consideran patognomonico. En estudio realizados en mujeres, es importante
diferenciar el ovario derecho para excluir procesos como neoplasia quistica
ovarica o abscesos tuboovaricos (11).

La tomografia es el método de eleccion (4) para estudiar estas lesiones
y usualmente se encuentra una lesion quistica, tubular o redonda (4) bien
definida, encapsulada (2), con valores de unidades Hounsfield (UH) iguales
o similares al agua (12,13), puede acompafiarse de calcificaciones murales
y engrosamiento de la pared (14). Por lo general estas lesiones no miden
mas de 2 cm de didmetro transverso (13,15,16), la longitud del mucocele se
correlaciona con el riesgo de desarrollar cancer, el cual se incrementa cuando
el didmetro 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 nddulos que realzan en la pared (9,20).

Se pueden ver calcificaciones curvilineas (21) o puntiformes en la pared
enel 50 % delos casos (2,6,12) que se localizan en la topografia del apéndice
cecal (4) y, por lo general, no hay inflamacion reactiva en las estructuras
vecinas (2,6) (figura 5a y b).

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

En la resonancia magnética (RM) se aprecia una dilatacion fusiforme
del apéndice, de baja a media intensidad con informacion T1, segun la can-
tidad de proteinas que contenga el liquido (7,13,22), y de alta intensidad con
informacion 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 volcan (7), el cual es patognomoénico (23). Este signo se
da en la zona del ostium del apéndice cuando hay aumento del volumen
eritematoso y un crater central por donde fluye la mucina (23).

Adenocarcinoma de apéndice

Los hallazgos imaginoldgicos tipicos incluyen diseminacion heterogénea
peritoneal tabicada que desplaza y distorsiona las visceras huecas o producen
efecto festoneado de visceras solidas. 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 ecografia como ascitis, engrosamiento del
omento y peritoneo irregular (10).

En la TAC se aprecia como ascitis de baja atenuacion que produce
indentacion del parénquima hepatico (2,24) (figura 6a y b), del parénquima
esplénico o de ambos (figura 7a, b y ¢); y, ademas, tener nddulos en la se-
rosa que pueden calcificarse (2). Otro de los hallazgos puede ser de ascitis
loculada (24).
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Figura 1.3y b) Ecografia de la fosa iliaca derecha con hallazgo de lesién quistica
compleja heterogénea, con centro méds hipoecoico, de paredes gruesas (flechas),
de 74,4 mm x 35,4 mm x 46,3 mm y volumen de 63,8 cm?.

Figura 2. TAC del abdomen con medio de contrate. a) Corte axial. b) Reconstruccion
curva. Se observa una masa compleja tubular localizada en Ia fosa iliaca derecha
en topografia del apéndice, de paredes gruesas que captan discretamente el
medio de contraste, sin componente graso (flecha en a), parcialmente invaginada
en el cieqo (flecha en b), de contornos bien definidos, con dimensiones de 75 x
33 x 34 mm. La masa tiene dreas centrales de baja densidad compatibles con
componente quistico o mucinoso (estrella) y pequefas dreas lineales densas
compatibles con calcificaciones. No se identifican cambios inflamatorios de la
grasa mesentérica alrededor de la masa, ni colecciones liquidas. No hay signos
de obstruccion del colon o del intestino delgado.
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Figura 3. Imagen quirdrgica que muestra el apéndice cecal engrosado e invagi-
nado en el ciego (flecha).

)

Figura 4. Patologia del apéndice. a) Se observa epitelio neopldsico con restos
del estroma fibroso, no se observa la Idmina propia del apéndice. b) En la luz se
aprecia un infiltrado inflamatorio agudo sobre el epitelio neopldsico con restos del
estroma fibroso. ¢) Muestra en la luz, infiltrado inflamatorio agudo con ulceracion
de epitelio neopldsico con restos del estroma fibroso, no se observa la Idmina
propia del apéndice. Los anteriores hallazgos se correlacionan con un diagnostico
patologico de NMA de bajo grado con apendicitis aguda sobreagregada.

Figura 5. Mucocele (quiste de re-
tencién) benigno no tumoral del
apéndice. TAC simple de abdo-
men. 3) Axial b) Reconstruccion
multiplanar coronal. El apéndice
Se aprecia como una imagen
tubular distendida, con densi-
dad de liquido en su interior,
de paredes delgadas (flechas
blancas) y con calcificaciones
periféricas (flecha gris), que
indica mucocele, en este caso
por obstruccion fibrosa benigna
croénica del apéndice. No se
identifican cambios inflamatorios
alrededor del apéndice.

Figura 6. Pseudomixoma pe-
ritoneal. TAC de abdomen con
medio de contraste. a) Con
reconstruccion multiplanar
coronal. b) Con reconstruccion
sagital. Se observa ascitis
lobulada (estrella), con fes-
toneado (indentacion) del
contorno hepético (flecha
negra), y desplazamiento de
las asas intestinales (flechas
blancas).
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Figura 7. Pseudomixoma peritoneal. TAC de abdomen con medio de contraste. a) Corte axial. b) Reconstruccion multiplanar coronal. ) Sagital. Se observa ascitis
lobulada (estrellas) con festoneado (indentacion del contorno) hepdtico (flechas negras) y esplénico (flecha blanca en a). Ademds con desplazamiento de las asas
intestinales (flechas blancas en by ¢)

Figura 8. Enfermedad pélvica inflamatoria con abscesos tuboovaricos. TAC pélvico con medio de contraste, axial, donde se abservan dos estructuras tubulares quisticas
anexiales (una a cada lado) con realce del medio de contraste en sus paredes (flechas) y con liquido libre y cambios inflamatorios de los planos grasos circundantes.

Rev. Colomb. Radiol. 2015; 26(3): 4252-9 ‘ 4255
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Figura 9. Hematometrocolpos por banda congénita vaginal. Paciente de sexo femenino, de 11 afios de edad, quien consultd por dolor abdominal, sin antecedente de
menarca. TAC de abdomen con medio de contraste, demuestra distencion de la vagina, cérvix y cavidad endometrial (estrellas) y trompas de Falopio (flechas) con
contenido con coeficientes de atenuacion de liquido compatible con hematometrocolpos. Ademds, se identifica liquido libre en la cavidad abdominal. El diagnéstico

fue hematometrocolpos por banda congénita vaginal.

Diagndsticos diferenciales de mucocele

En estudios imaginologicos de lesion quistica encapsulada en la
fosa iliaca derecha, se deben considerar como diagndsticos diferen-
ciales las asas de intestino delgado con liquido, los diverticulos con
liquido, apendicitis, abscesos, quiste mesentérico, seroma (4), quiste de
duplicacion (10,11) y diverticulo de Meckel (10). En mujeres, ademas,
se debe sospechar de lesiones quisticas de origen anexial, incluyendo
salpingitis (figura 8a, b, ¢ y d) y embarazo ectopico (4), en nifias, puede
tratarse de hematocolpos (figura 9).

Para diagnosticar carcinoma mucinoso metastasico, localizado fuera
del apéndice, como el colon, el estomago, el pancreas, etc. se requiere
correlacion con la historia clinica.

La hiperplasia de 1a mucosa es bastante frecuente y puede asociarse
con obstruccion de la salida del moco, pero no presenta los cambios
de displasia en el epitelio.

Discusion

El apéndice aparece aproximadamente en la octava semana de
gestacion como un saco derivado del ciego que rota durante la ges-
tacion para estar en su posicion medial (25). La longitud varia entre
2y 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 funcion del apéndice, aunque se
cree que tiene un papel importante en el sistema inmune (17).
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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-
tologia postapendicectomia 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 etiologias tumorales se encuentran:
tumores carcinoides, adenoma mucinoso, cistoadenocarcinoma,
adenocarcinoma mucinoso, adenocarcinoide, linfoma no Hodgkin,
neoplasias mucinosas de bajo grado, entre otros (17), y el prondstico
dependera del tipo de tumor, grado e invasion tumoral (27).

La clasificaciéon y nomenclatura de los tumores del apéndice
es controversial y aun no esta definida. Algunas lesiones son
similares a polipos hiperplasicos, adenomas o lesiones aserradas,
pero otras, los mucoceles, dilatan y expanden la luz (33), otros
son tumores mucinosos, que se caracterizan por la acumulacioén
de material mucoide en el apéndice y por consiguiente ocasionan
su dilatacion (34).

En los aflos recientes se ha aceptado el nombre Neoplasia Quis-
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
clinico y manejo son significativamente diferentes (35).

Neoplasias mucinosas del apéndice. Zuluaga A., Sarmiento J., Cock A., Uribe R., Osorio L., Isaza S., Zuluaga M.



Clasificacion de los tumores mucinosos

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

Tabla 1. Clasificacion de tumores epiteliales del apéndice de la OMS

Lesion Clasificacion Presentacion
Tubular
Lesiones Adenoma Velloso
premalignas Tubulovelloso

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

Pélipo hiperpldsico

Lesiones serradas TS
/ Adenoma/pélipo sésil aserrado

aserradas o=
Adenoma aserrado tradicional
Adenocarcinoma mucinoso
. Adenocarcinoma Neoplasia mucinosa de bajo grado (NMABG o LAMN)
Carcinoma Carcinoma con células en anillo de sello

Carcinoma indiferenciado

Neoplasias neuroendocrinas

Fuente: Bosman et al. (36).

Se clasifican como adenocarcinomas mucinosos del apéndice cuando
mas del 50 % de la lesion consiste en mucina extracelular. Las
neoplasias de bajo grado tienen forma similar a la de los adenomas
y pueden proliferar més alld del apéndice como pseudomixomas
peritoneales, hasta metastasis.

El mejor término es neoplasia mucinosa de bajo grado (NMABG), se
debe abolir el uso de adenoma, pues es inapropiado, ya que la lesion

produce enfermedad diseminada. Las lesiones que en el pasado eran
denominadas como tumores mucinosos de potencial maligno incierto
estan 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. Graduacion de los adenocarcinomas mucinosos del apéndice

grado (NMABG,
LAMN)

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

clbicas o planas; nucleo pequeiio y
regular con displasia de bajo grado.

Neoplasia Clasificacion TNM* Arquitectura Rasgos celulares Mitosis
Neoplasia Similar al adenoma con un frente Células neoplasicas en una sola
mucinosa de bajo . . amplio de invasion, caracterizado capa; pueden ser columnares,
Mucinosos de bajo grado Raras

Adenocarcinoma

i Mucinosos de alto grado
mucinoso

Patrén invasivo con estroma
desmopldsico. Mucina residual
luminal. Variable nimero de células
en anillo de sello.

Mas comunes,
pueden ser
atipicas.

Displasia de alto grado, al menos
focalmente.

* Tumor, nodos, metastasis.

Epidemiologia

Existe un riesgo similar entre hombres y mujeres de desarrollar
un tumor mucinoso del apéndice (17,37), aunque algunos estudios
demuestran que es mas comin en mujeres (3,4,9,13) y en mayores de
50 afios (9,10,20,37,38). Entre los factores de riesgo identificados para
desarrollar adenocarcinoma de apéndice estan: colitis ulcerativa (39),
antecedente de displasia o cancer colorrectal, mutacion del gen K-ras
y pérdida del 18q (29).

La incidencia de las NMABG es muy baja (1 % 100.000 x afio) y
la del pseudomixoma peritoneal, ain menor.

Rev. Colomb. Radiol. 2015; 26(3): 4252-9

Presentacion clinica

Aproximadamente el 30 %-50 % de las neoplasias del apéndice se
manifiesta clinicamente con signos y sintomas de apendicitis aguda.
Otras manifestaciones incluyen masa abdominal palpable asintomati-
ca, intususcepcion, sangrado gastrointestinal, hematuria, aumento del
perimetro abdominal por ruptura de un mucocele que produce pseudo-
mixoma peritoneal o hallazgos incidentales en imagenes (5,11,31,40).
En casos mas raros se pueden diagnosticar en hernias umbilicales,
incisionales o inguinales (25,29,41), como un sindrome de colon irri-
table (42) o dolor abdominal cronico (43).
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Los quistes de retencion 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 asintomaticos (6,18,44). Los sin-
tomas no se relacionan con el tamafio, se han encontrado mucoceles
muy grandes asintomaticos (4).

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

Mucocele o quiste de retencion

El término mucocele fue creado en 1842 por Rokitansky (20,46,47),
en la actualidad solo se usa para la descripcion macroscopica o por
imagenes (12,15) y como término clinico, nunca como diagndstico
definitivo (29). Es una obstruccion del tracto de salida del apéndice, cau-
sada por multiples etiologias, como parasitos, cicatrices por inflamacion
cronica, tumores (44) o fecalito, esta ultima es la causa mas comun (17),
que producen acumulacion de moco intraluminal (1,4,44,45). También
puede ser secundario a adenocarcinoma y neoplasia mucinosa (6).

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

Neoplasia mucinosa de bajo grado (NMABG LAMN)

Como la terminologia es confusa existen numerosos sindnimos
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 limitrofe (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 displasico, puede
estar aplanada o mostrar un patron 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 invasion mural verdadera,
es motivo de controversia. En teoria, la mucina intraluminal sometida
a presion puede disecar la pared o extenderse hasta los diverticulos
apendiculares y causar ruptura. Cuando existe desmoplasia es mas
facil el diagnostico.

El pronéstico depende de la integridad del apéndice durante la
cirugia 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 apendicetomias
(39,41,45), este hallazgo es atin mas 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 diseminacion
al peritoneo y a los ovarios(15).

Pseudomixoma peritoneal

Con este término se describe la ascitis mucinosa o depdsitos de
mucina en el peritoneo (17,30,34,39). Fue descrito por primera vez en
1884 por Werth (48), pero solo hasta 1901 se relacion6 con tumores
mucinosos del apéndice (49). Es considerado una neoplasia rara con
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una incidencia de 1 a 2 por millon de personas (49). Este depodsito 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 inmunohistoquimica se ha evidenciado que
se origina en una neoplasia mucinosa del tracto gastrointestinal y,
principalmente, del apéndice.

El curso clinico es engafioso, puede haber supervivencia de 5 afios
en el 50 %-65 %y de 10 afios, en el 10 %-30 % de los casos (32). El
tratamiento consiste en citorreduccion quirtirgica con apendicectomia,
omentectomia y si la paciente es mujer, ooferectomia bilateral (11).

Tratamiento

La cirugia es el tratamiento de eleccion, pero la magnitud depende
del tamafio del mucocele, y de que si esté o no perforado (8). Para los
mucoceles que son mayores a 2 cm se realiza hemicolectomia derecha
(10,47) y para los menores de 1 cm se realiza apendicetomia (47). Por lo
general, se prefiere el manejo quirargico abierto sobre el laparoscopico,
para disminuir el riesgo de romper el mucocele y causar pseudomixoma
peritoneal (50) aunque hay estudios que demuestran que el riesgo es
igual con cirugia abierta y laparoscépica (50).

Conclusion

Se puede concluir que las iméagenes, por tomografia o por ecogra-
fia, juegan un papel importante en la evaluacion de esta patologia, en
razon a la claridad de los signos que permiten hacer el diagnostico, lo
cual ayuda en la decisién de manejo y en la reduccion del riesgo de
complicaciones. Ademas, con estas dos modalidades de imagenes, se
pueden descartar los diagnosticos diferenciales para encontrar la prin-
cipal complicacion que es el pseudomixoma peritoneal.
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