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Resumen

Introduccion. Los mucoceles apendiculares son
una entidad infrecuente; representan sélo el 0,25%
de todas las apendicectomias y un 8% de todos los
tumores apendiculares.

Material y métodos. Describimos 27 casos de mu-
coceles apendiculares tratados entre enero de 1978 y
diciembre de 2006 en el Hospital Donostia.

Resultados. La edad media + desviacion estandar
de los pacientes fue de 54,4 + 21,7 afos (rango, 17-
88). De los 27 pacientes, 15 (55,5%) eran varones y 12
(44,5%) mujeres. Fueron intervenidos de urgencia 17
pacientes (62,9%). Resultaron hallazgos operatorios
en el curso de intervenciones por otra razén en 7
(25,9%) ocasiones; 3 pacientes fueron operados con
diagndstico de tumoracion abdominal no filiada
(11,1%). La causa principal de intervencion de urgen-
cia fue el dolor en la fosa iliaca derecha, 14 (82,2%);
obstruccidn intestinal, 1 (5,8%); diagnéstico de endo-
metriosis, 1 (5,8%), y diagndstico de piosalpinx, 1
(5,8%). Se intervino a 3 pacientes por presentar seu-
domixoma peritoneal pasados 24, 36 y 41 meses. El
ultimo caso se encuentra bien tras peritonectomia y
pasados 78 meses. Hemos encontrado una inciden-
cia global de 11 casos (40,7%) de neoplasias isocro-
nas o metacronas de otra localizacion en estos pa-
cientes.

Conclusiones. Recomendamos el seguimiento de
todos los pacientes con mucocele apendicular por-
que a veces se asocian a heoplasias de otra localiza-
cion y riesgo de seudomixoma peritoneal, incluso en
fases mas avanzadas del seguimiento.

Palabras clave: Mucocele. Apéndice. Seudomixoma pe-
ritoneal.

MUCOCELE OF THE APPENDIX

Introduction. Mucoceles of the appendix are infre-
quent entities and are found in only 0.25% of all ap-
pendectomies and 8% of all appendicular tumors.

Material and methods. We describe 27 cases of mu-
cocele of the appendix treated at Donostia Hospital
between January 1978 and December 2006.

Results. The mean age of the patients was 54.4 +
21.7 years (range: 17-88). Of the 27 patients, 15
(55.5%) were males and 12 (44.5%) were females.
Emergency surgery was performed in 17 patients
(62.9%). Mucoceles were identified as operative fin-
dings during surgery for other reasons in seven pa-
tients (25.9%). Three patients (11.1%) underwent sur-
gery because of a diagnosis of abdominal tumor. The
main reason for emergency surgery was lower right
abdominal pain in 14 patients (82.2%), intestinal obs-
truction in one (5.8%), a diagnosis of endometriosis
in one (5.8%) and a diagnosis of pyosalpinx in one
(5.8%). Three patients underwent surgery due to
pseudomyxoma peritonei after 24, 36 and 41 months’
follow-up. The third patient is asymptomatic after pe-
ritonectomy and a follow-up of 78 months. We found
an overall incidence of 11 cases (40.7%) presenting
with synchronous or metachronous neoplasms from
other locations.

Conclusions. We recommend monitoring of all pa-
tients with mucocele of the appendix, because these
masses can sometimes be associated with neo-
plasms in other locations and there is a risk of pseu-
domyxoma peritonei even after a long follow-up.

Key words: Mucocele. Appendix. Pseudomyxoma perito-
nei.
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Introduccién

Los mucoceles apendiculares son una entidad infre-
cuente; representan sélo el 0,25% de todas las apendic-
tomias realizadas y un 8% de todos los tumores apendi-
culares'?. Pueden ser asintomaticos y ser descubiertos
casualmente en el curso de una exploracion radioldgica o
endoscdpica, o de una laparotomia o laparoscopia reali-
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zadas por otra razén®°. La mitad de los casos se presen-
ta con dolor en la fosa iliaca derecha indicativo de apen-
dicitis aguda'. Puede ser un proceso benigno o maligno,
por lo que es necesaria la individualizacién de cada caso
para conocer su verdadera naturaleza®. Se estima que el
10-15% de los mucoceles pueden evolucionar hacia un
seudomixoma peritoneal con una repercusion en sobre el
paciente. El manejo incorrecto puede favorecer esta pro-
gresion’. Algunos autores asocian una mayor incidencia
de algunas neoplasias con cistoadenomasapendicula-
res8®. Las lesiones sintomaticas lo hacen con mas fre-
cuencia que las asintomaticas'. Estos procesos tumora-
les asociados con mucoceles apendiculares pueden ser
tanto del tracto gastrointestinal como de ovario, mama y
rifon, y alcanzan hasta la tercera parte de los
pacientes'".

Material y métodos

Hemos revisado los casos de mucoceles apendiculares tratados e in-
tervenidos en el Hospital Donostia —Nuestra Sefiora de Aranzazu-y re-
cogidos en el registro del servicio de anatomia patolégica durante el
periodo comprendido entre enero de 1978 y diciembre de 2006. Hemos
recogido 27 casos registrados con los siguientes diagndsticos histopa-
tolégicos: mucocele de retencién, hiperplasia mucosa-mucinosa, cistoa-
denoma mucinoso y cistoadenocarcinoma mucinoso.

Se han recogido las manifestaciones clinicas, las pruebas diagnésti-
cas preoperatorias, los tratamientos realizados, el diagndstico patoldgi-
co y el seguimiento en cuanto fue posible. La intervencién fue de ur-
gencia en 17 (62,9%) casos. En 3 (11,1%) casos evolucionaron y
fueron intervenidos posteriormente por seudomixoma peritoneal. Se
aprecio rotura de la tumoracion y contaminacién peritoneal en 2 de es-
tos casos.

Resultados

Los datos de los pacientes de esta serie se recogen en
la tabla 1. La edad media + desviacién estandar fue 54,4
+ 21,7 afos (rango, 17-88). De los 27 pacientes, 15
(55,5%) eran varones y 12 (44,5%), mujeres. Se intervino
de urgencia a 17 (62,9%) pacientes. Resultaron hallaz-
gos operatorios en el curso de intervenciones por otra ra-
z6n en 7 (25,9%) ocasiones; 3 (11,1%) pacientes fueron
intervenidos con diagndstico preoperatorio de tumoracion
abdominopelviana mediante técnicas de imagen en los
ultimos afos del periodo de analisis considerado.

La causa de intervencion de urgencia (17 pacientes)
fue: dolor en la fosa iliaca derecha indicativo de apendici-
tis aguda, 14 (82,2%); obstruccion intestinal, 1 (5,8%);
sospecha de endometriosis, 1 (5,8%), y diagndstico preo-
peratorio de piosalpinx, 1 (5,8%). No fue posible un se-
guimiento estricto de la totalidad de los pacientes dadas
la amplitud del periodo considerado, la edad de algunos
de los pacientes y la movilidad de la poblacion. Si se
pudo demostrar que 3 pacientes (2 con rotura del muco-
cele comprobada y 1 sin ella) fueron intervenidos por
presentar seudomixoma peritoneal pasados 24, 36 y 41
meses. Fueron necesarias 4 y 5 intervenciones en 2 de
ellos, que fallecieron por causa de la enfermedad pasa-
dos 72 y 85 meses, respectivamente. El tercer paciente
se encuentra bien tras peritonectomia y quimioterapia in-
traperitoneal y sistémica pasados 78 meses.
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TABLA 1. Tipos histopatolégicos hallados

n (%)
Mucocele simple (de retencion) 11 (40,7)
Hiperplasia mucosa 4 (14,8)
Cistoadenoma mucinoso 12 (44,4)
Cistoadenocarcinoma -

TABLA 2. Asociacion con neoplasias de otra localizacién

Isécrona, n (%) Metacrona, n (%)

Adenocarcinoma de colon 1(3,7%) 4 (14,8%)
Mama 2 (7,4%)
Ovario 3(11,1%)
Adenocarcinoma gastrico 1(3,7%)

De los 17 casos intervenidos por cuadro apendicular,
se practicd una apendicectomia en 15 casos, una hemi-
colectomia derecha en 1 caso y en otro caso se realiz6
apendicectomia, ooforectomia derecha e histerectomia.
En 2 casos se observo rotura de la tumoracién apendicu-
lar con contaminacién peritoneal que, en lo posible, se
elimind. Estos 2 casos y otro adicional presentaron pos-
teriormente un cuadro de seudomixoma peritoneal recu-
rrente. Histopatoldgicamente correspondieron: 11 casos
(40,7%) a mucocele simple o de retencidn; 4 (14,8%) ca-
sos a hiperplasia mucosa, y 12 (44,4%) casos a cistoa-
denomas mucinosos. No hemos hallado ningun cistoade-
nocarcinoma mucinoso en la presente serie (tabla 1).

Hemos analizado la asociacién del mucocele con neo-
plasias de otra localizacion. Se describié 1 (3,7%) caso
con adenocarcinoma de colon isécrono y de forma meto-
crona en 4 (14,8%) casos (a los 6, 9, 12 y 17 afios de la
intervencion del mucocele). Asimismo, se registraron 2
(7,4%) neoplasias de mama a los 17 y 21 afios, 3 tumo-
raciones ovaricas (11,1%) a los 5, 9 y 16 afos, y 1
(3,7%) caso de neoplasia gastrica. La incidencia global
en el periodo considerado, y a pesar de las limitaciones
del seguimiento, fue de 11 (40,7%) casos de neoplasias
isécronas o metacronas hallados en pacientes interveni-
dos por mucocele apendicular (tabla 2).

Discusion

El mucocele del apéndice vermicular se produce a cau-
sa de la distensién mucinosa de su lumen en su forma
mas habitual. Esta entidad incluye quiste de retencién, hi-
perplasia mucosa mucinosa, cistoadenoma y cistoadeno-
carcinoma'. Son sintomaticas en aproximadamente la
mitad de los casos y se asocian a neoplasias malignas
con frecuencia'. El origen de estas neoplasias es el trac-
to gastrointestinal, el ovario, la mama y el rifndn'. Pitia-
koudis et al'® han informado de cancer de colon isécrono
y de una incidencia global aumentada del cancer de co-
lon en estos pacientes’®. Por ello la colonoscopia es reco-
mendable antes de la cirugia cuando sea posible'’, a pe-
sar de que se han descrito algunas complicaciones en
estos pacientes'®®,



Fig. 1. Tomografia computarizada abdominal: tumoracion apendi-
cular.

Algunos autores abogan por la modificacién de la clasi-
ficacion actual teniendo en cuenta el comportamiento
bioldgico de estos tumores. EI mucocele simple o de re-
tencion (fig. 1) representa el 20% de todos ellos, una pro-
porcién similar a la hiperplasia mucosa, mientras que los
cistoadenomas mucinosos constituyen el 50% vy los cisto-
adenocarcinomas el resto’®. En la presente serie, las fre-
cuencias de los 4 tipos histoldgicos no concuerdan con lo
estimado en la literatura médica: es mayor la descripcion
de mucoceles simples de retencién. Lo mismo sucede
respecto al predominio del sexo: es mayor el nimero de
varones que el de mujeres. Se presentan con mas fre-
cuencia en la quinta y sexta décadas de la vida, si bien
también se encuentran en periodos extremos de ésta.

Los cuadros seudoapendiculares agudos son la mani-
festacion mas habitual de los mucoceles sintomaticos y
la razén principal de su intervencién de urgencia en la
mayoria de las ocasiones''. Se pueden considerar como
manifestaciones excepcionales la hemorragia digestiva
baja, la invaginacién y la obstruccion intestinales, asi
como los sintomas genitourinarios®. En la practica tradi-
cional, el diagndstico preoperatorio de mucocele se ha
considerado excepcional, pero el uso de las técnicas
diagndsticas actuales ha hecho que su diagndstico haya
aumentado. La ecografia y la tomografia computarizada
son la causa de este cambio, con tasas diagndsticas pre-
operatorias de hasta un 30% en la actualidad?'-?2, El diag-
nostico diferencial se debe establecer con las neoplasias
benignas de apéndice (leiomioma, neuroma, fibroma vy li-
poma) y otras afecciones como quistes mesentéricos, hi-
drosalpinx, carcinoide, linfoma, invaginacion, endometrio-
sis y adenocarcinoma de apéndice. A pesar de la mejora
de pruebas complementarias, el diagndstico de la apen-
dicitis aguda continda siendo fundamentalmente un diag-
nostico clinico y en muchos casos la cirugia se indica sin
realizar mas pruebas.

Los mucoceles de retencion suelen ser de pequefio ta-
mafio, mientras los cistoadenomas y cistoadenocarcino-
mas pueden alcanzar un enorme desarrollo (fig. 2)%.

La asociacion descrita entre el mucocele y los tumores
de mama y ovario, asi como tumores renales, hace que
sea recomendable su estudio para descartarlos®. La in-
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Fig. 2. Integridad del revestimiento seroso en un cistoadenoma
apendicular.

vasion estromal puede ser un factor predictivo de malig-
nidad®?¢. Los cistoadenomas y cistoadenocarcinomas
tienen una incidencia de perforacion de alrededor del
20%. Cuando esto sucede, la materia de mucoide afecta
a la cavidad peritoneal; ésta puede ser acelular o conte-
ner las células con grados diferentes de displasia. Un
mucocele intacto no se considera un riesgo para el futuro
del paciente, si bien también puede producirse la siem-
bra peritoneal, como ocurrié en uno de nuestros casos?.

La apendectomia es el tratamiento de eleccién. Es im-
portante mantener el mucocele intacto durante la opera-
cion, para evitar la diseminacion de la materia mucoide?.
Dhage-Ivatury et al® recomiendan que cuando un muco-
cele es diagnosticado en el curso de un procedimiento la-
paroscopico, la maniobra mas segura es la de convertirla
a una laparotomia abierta. Esto permite también la explo-
racion de la cavidad abdominal para buscar nédulos mu-
coides o acumulaciones en el omento y el peritoneo®.
Asimismo el diagndstico preoperatorio de un mucocele
apendicular hace aconsejable la realizacion de una colo-
noscopia preoperatoria®!”.

La existencia de metastasis ganglionares es excepcio-
nal, pero si se observan deben acompafarse de una ci-
rugia mas radical, tal como una hemicolectomia reglada®.
Otra indicacién de hemicolectomia es el diagndstico de
cistoadenocarcinoma’. En caso de progresion hacia seu-
domixoma peritoneal, es recomendable la realizacion de
andlisis de la materia mucoide. Si se encuentran células
epiteliales, la cirugia de citorreduccion y la quimioterapia
intraperitoneal estan indicadas.

La supervivencia en el mucocele simple, en la hiperpla-
sia mucosa y en el cistoadenoma mucinoso es excelente:
alcanza el 91% de supervivencia a los 10 afios. En casos
de cistoadenocarcinomas sin afectaciéon peritoneal, ésta
disminuye hasta llegar a una supervivencia a 5 anos del
25%, con la mayoria de las defunciones atribuibles a obs-
truccion intestinal iterativa o insuficiencia renal®. La falta de
datos de seguimiento en muchos pacientes en nuestro es-
tudio no nos permite determinar el resultado a largo plazo.
A pesar de un correcto resultado inmediato de la interven-
cién inicial, el seguimiento es recomendado, porque hay
casos de recidiva en un porcentaje nada despreciable®'.
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