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Pseudomixoma peritoneal primario de
origen ovarico

Primary pseudomyxoma peritonei originated
from ovaries.

Jara Gallardo-Martinez, Maria Fatima Palomo-Rodriguez, Rony David Brenner-
Anidjar, Francisco Marquez-Maraver, Manuel Pantoja-Garrido, Alvaro Gutiérrez-
Domingo

El pseudomixoma peritoneal es muy raro; se caracterizada por
ascitis mucinosa e implantes peritoneales relacionados con la rotura y diseminacién
del contenido de un tumor mucinoso. En 80 al 90% de los casos el tumor primario es
apendicular y el ovario es una localizacién realmente excepcional.

Paciente de 49 afios que acudié a consulta debido a un dolor ab-
dominal. En las pruebas de imagen se visualizé una tumoracion anexial izquierda
y se advirtieron hallazgos sugerentes de pseudomixoma peritoneal. En la cirugia, la
masa ovarica se objetivé parcialmente fragmentada, con el apéndice aumentado de
tamafo y extensos implantes peritoneales; ademas de gran cantidad de mucina libre
en la cavidad peritoneal. El andlisis anatomopatoldgico determing la existencia de un
adenocarcinoma mucinoso en el ovario afectado, con inmunohistoquimica positiva
para CK7+ y CK20+, mdltiples implantes de mucina y el apéndice sin dafo. Por lo
anterior se diagnostic6: pseudomixoma peritoneal de origen ovarico. Luego de dos
intervenciones quirdrgicas no se consiguio la citorreduccion completa. La paciente
permanecio estable durante siete afios, momento en el que fue evidente el avance de
los sintomas de la enfermedad, circunstancia que la condujo a la muerte.

Determinar el origen de un pseudomixoma peritoneal sigue siendo
un reto pues, con frecuencia, tanto el apéndice como los ovarios se afectan simulta-
neamente. Por ello, la apendicectomia y la exploracién bilateral de los ovarios deben
ser practicas de rutina. El analisis extenso de las muestras y la inmunohistoquimica
pueden facilitar la catalogacién de estos infrecuentes tumores.

Pseudomixoma peritoneal; cistoadenocarcinoma mucinoso; tumor
ovarico, caso clinico.

Pseudomyxoma peritonei is very rare; it is characterized by mucinous
ascites and peritoneal implants related to rupture and dissemination of the contents of
a mucinous tumor. In 80 to 90% of cases the primary tumor is appendicular and the
ovary is a truly exceptional location.

A 49 year old female patient presented for consultation due to ab-
dominal pain. Imaging tests showed a left adnexal tumor and findings suggestive of
pseudomyxoma peritonei. At surgery, the ovarian mass was partially fragmented, with
an enlarged appendix and extensive peritoneal implants; in addition to a large amount
of free mucin in the peritoneal cavity. The anatomopathological analysis determined
the existence of a mucinous adenocarcinoma in the affected ovary, with positive im-
munohistochemistry for CK7+ and CK20+, multiple mucin implants and an undamaged
appendix. Therefore, a diagnosis was made: pseudomyxoma peritoneum of ovarian
origin. After two surgical interventions she did not achieve complete cytoreduction.
The patient remained stable for seven years, at which time the symptoms of the disease
became evident and led to her death.
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Determining the origin of a pseudomyxoma peritonei remains a chal-
lenge as often both the appendix and ovaries are affected simultaneously. Therefore,
appendectomy and bilateral ovarian exploration should be routine practice. Extensive
specimen analysis and immunohistochemistry can facilitate cataloging of these infre-

quent tumors.

Pseudomyxoma peritonei; Mucinous cystadenocarcinoma; Ovarian

disease; Case reports.

El pseudomixoma peritoneal es una enfermedad
sumamente rara, con una incidencia anual esti-
mada en 1 a 2 casos por millén de habitantes. El
origen primario en el 80 a 90% de los casos es un
tumor apendiculary el de ovario es excepcional.!

Enseguida se expone un caso de pseudomixoma
peritoneal de origen ovarico con el objetivo de
ampliar el conocimiento de esta enfermedad
y mejorar el procedimiento para establecer el
diagndstico diferencial y el tratamiento.

Paciente de 49 afios, premenopdusica; acudié a
consulta debido a un dolor abdominal de meses
de evolucién. Antecedentes médicos: alergia al
metamizol, dos partos eutécicos y una cesarea.
En la ecografia transvaginal y abdominal se
observé una masa en la region anexial de 13
cm, abigarrada y heterogénea, de contornos mal
definidos e importante ascitis. La resonancia
magnética report6 una tumoracién quistica de
11 x 10 cm en torno del ovario izquierdo, de
caracteristicas malignas y con gran cantidad
de ascitis que ocupaba la casi la totalidad de
la pelvis. La TAC abdominopélvica informé
la sospecha de un pseudomixoma peritoneal,

lesion similar a la previamente descrita de 10 x
4.4 x 3.4 cm que ocupaba el mesogastrio y muy
cercana al ciego. No se identificaron imagenes
que cumplieran criterios radiolégicos de ade-
nopatias (Figura 1). De acuerdo con el anélisis
anatomopatolégico, la paracentesis diagnosti-
ca, con vaciado de material mucoide acelular,
resulté compatible con un pseudomixoma
peritoneal. El reporte de los marcadores tumo-
rales fue: CA 125: 44.2 U/mL, CA 19.9: 22.8
U/mL, CEA 35.9 ng/mL y alfa-fetoproteina 2.4
U/mL. En la laparotomia exploradora se encon-
traron: un tumor anexial izquierdo, mucinoso,
multitabicado y parcialmente roto de 12 x 13
cm, un apéndice mévil, aumentado de tama-
fio (7 x 7 cm), mdltiples implantes por todo el
peritoneo desde la clpula diafragmatica hasta
la pelvis y 5 litros de mucina ascitica. Por lo
anterior, se procedi6 a la histerectomia total,
doble anexectomia, hemicolectomia derecha,
omentectomia, apendicectomia y peritonecto-
mia parcial, sin conseguirse una citorreduccién
completa al persistir implantes subdiafragmati-
cos. La anatomia patolégica definitiva reportd,
en el ovario izquierdo, un cistoadenocarcinoma
mucinoso, debidamente diferenciado, un mu-
cocele apendicular y, en el peritoneo, epiplén
y colon multiples implantes mucinosos. El es-
tudio inmunohistoquimico mostré una intensa
tincion para CK7, CK20 y CDX-2 y negativo
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TAC y resonancia magnética nuclear abdo-

minopélvicas. A) Corte axial de la TAC en el que se
observa la gran cantidad de mucina que ocupaba la
cavidad abdominal. &) Corte coronal de la resonancia
magnética en el que se visualiza la cavidad abdominal
repleta de mucina.

para RE, lo que orienté hacia un origen ovarico
(Figura 2). Ante el diagnostico histoldgico de
pseudomixoma peritoneal, con enfermedad
residual, se decidi6é la administracion de seis
ciclos de quimioterapia neoadyuvante con
Folfox (acido folinico, fluorouracilo y oxali-
platino). Posteriormente se reintervino para
colecistectomia, esplenectomia, peritonecto-
mia subdiafragmatica bilateral, reseccién del
ligamento gastrohepatico y de implantes en
la cara anterior gastrica, seguida de quimio-
terapia intraperitoneal hipertérmica (HIPEC)
con cisplatino (60 minutos a 40 °C). A los dos
anos de seguimiento en estudios de imagen se
objetivo el avance de la enfermedad. Puesto
que el aumento de los implantes era minimo,
no habia opcién quirdrgica viable. Como la pa-
ciente permanecié asintomatica se opté por el
seguimiento. Luego de tres afios de estabilidad
de la enfermedad reaparecieron las molestias
gastricas. En los estudios de imagen se advirtio
un aumento de las lesiones residuales, y por
eso se decidio el reinicio de la quimioterapia,
con capecitabina y oxaliplatino; este Gltimo se
retir6 a los ocho meses, por neurotoxicidad. Un
ano después de la Gltima recaida y siete afios
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posteriores al diagndstico, la paciente fallecié
a consecuencia de una perforacién intestinal
en el muién ileal de la hemicolectomfia previa.

El pseudomixoma peritoneal es sumamente raro,
su caracteristica sobresaliente es la ascitis mu-
cinosa con implantes peritoneales relacionados
con larotura y diseminacién del contenido de un
tumor mucinoso." La primera descripcion la hizo
Werth en 1884 en relacién con una neoplasia de
ovario.? De hecho, histéricamente se ha pensado
que el origen mas frecuente de esta enfermedad
es el ovario; sin embargo, los estudios mas re-
cientes demuestran que el tumor primario mas
frecuente es el apendicular, como el de Smeenk
y su grupo, con un porcentaje del 82%. Asi, la
afectacién del ovario es generalmente metasta-
sica. Una neoplasia mucinosa de ovario puede
generar un pseudomixoma peritoneal, aunque de
manera extremadamente infrecuente.* La fisiopa-
tologia de la enfermedad esta determinada por la
acumulacion, posterior perforacion y liberacién
a la cavidad abdominal de la mucina producida
por un tumor."* Esa mucina se dispersa por el
“fenémeno de redistribucién” descrito por Sugar-
baker en 1994, segtin el cual la libre circulacion
del liquido peritoneal, en funcién de la gravedad
y su reabsorcion fisiolégica en algunas areas,
determina que la mucina se acumule en zonas
anatémicas como el omento mayor (“omental
cake”), el hemidiafragma derecho, el espacio
de Morrison, la gotera paracélica izquierda, el
ligamento de Treitz. La afectacién del ovario
suele deberse a la propagacion transcelémica
desde el apéndice.’

La clasificacién del pseudomixoma peritoneal ha
sido tradicionalmente confusa y esto ha determi-
nado el solapamiento de conceptos y dificultades
para comparar la eficacia de los tratamientos. En
2016 se publico un consenso internacional que
diferencié al carcinoma mucinoso peritoneal
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Figura 2. Pseudomixoma peritoneal. A) Imagen del ovario izquierdo en la que se observan una neoplasia
compuesta por abundante mucina extracelular y un componente tumoral glandular que infiltra el estroma
adyacente (flecha) (HE, 2x). B) A mayor aumento mejor detalle del componente glandular tumoral con atipia
nuclear, estratificacién de ntcleos y figuras de mitosis. El componente tumoral es de morfologia irregular (HE,
4x). C) Neoplasia con intensa inmunorreaccién para CK7 (CK7,10x). Inmunorreaccién para CK20 (CK20,10x).
£) En el espacio apendicular se observa abundante mucina extracelular junto con un componente inflamatorio
mixto, agudo y crénico (mucocele), sin que se adviertan células neopldsicas (HE,4x).

en bajo y alto grado o alto con células en anillo
de sello.

El pseudomixoma peritoneal es mds frecuente en
mujeres y se diagnostica en estadios mas tempra-
nos. La aparicién de masas ovaricas, que pueden
ser sintomaticas y palpables, en la ecografia
transvaginal, en el contexto de una revision, se
ha propuesto como posible causa de esta preco-

cidad en el diagnéstico.! Respecto a la clinica,
es inicialmente asintomadtico y se caracteriza por
dolor abdominal difuso. A medida que la mucina
se va extendiendo y acumulando puede aparecer
distensién o una masa abdominal palpable.
Esquivel y colaboradores determinaron que la
presentacién mas frecuente del pseudomixoma
peritoneal es la apendicitis aguda (27%), seguida
de la distension abdominal (23%) y la aparicién
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de hernias (14%). En mujeres, como se refleja
en la paciente del caso, la presentacion mas
frecuente es una masa ovarica (39%), seguida
por apendicitis (20%) o incremento del perimetro
abdominal 19%.”

En referencia a las pruebas diagnésticas, la TAC
toraco-abdomino-pélvica, con y sin contraste es
la de eleccién, permite el diagnéstico y la valo-
racion de la resecabilidad. El signo radiolégico
tipico es el festoneado de la superficie hepati-
ca.?® La resonancia magnética puede facilitar la
valoracién de la afectacion del ligamento hepa-
toduodenal y el intestino delgado.' El PET-TAC
no tiene indicacion en el estudio de esta patolo-
gia."" Las biopsias percutaneas guiadas obtienen
mucina acelular que, si bien es muy sugerente de
pseudomixoma peritoneal, no suelen determinar
el origen anatémico ni el grado histolégico." Los
marcadores tumorales séricos que pueden verse
afectados en esta enfermedad son el CEA, CA-
125 y CA 19.19; al menos uno de ellos puede
estar elevado en el 70 a 76% de los pacientes.?
En la paciente del caso se encontraron elevados
el CEAy el CA-125, que son factores prondstico
independientes que se relacionan con mayor
agresividad, riesgo de recurrencia y probabi-
lidad de citorreduccién incompleta que, aun
asf, no suponen una contraindicacién para la
cirugia.’>'*15 En el caso de una masa ovdrica,
en el contexto de un pseudomixoma peritoneal,
determinar su origen y si la afectacion ovdrica es
primaria o metastdsica es un proceso sumamente
complejo. Con este propésito se han llevado a
cabo multiples andlisis inmunohistoquimicos
de la mucina de diferentes tumores. Asi, la
expresion de MUC 2, CK-20 vy la falta de ésta
sugieren un origen apendicular, mientras que la
expresion de MUC5AC y CK-7 orienta hacia un
origen ovarico.'®"” Chu y coautores reportaron
que 100% de los tumores de ovario analizados
expresaron CK-7 en comparacién con 5% de
los tumores de colon. Respecto al CK-20 solo se
expresaron en un 4% de los de origen ovarico,
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mientras que se encontré en el 100% de los
tumores colorrectales.'®

El caso aqui reportado mostré positividad para
CK7 y CK20, circunstancia que dificulté la
orientacién diagnéstica. No obstante, Vang y
colaboradores analizaron el perfil inmunohisto-
quimico CK7+ y CK20+ y en 74% de los casos
encontraron un origen ovarico y solo en el 13%
tumores apendiculares de bajo grado y en 35%
adenocarcinomas de apéndice."

Saluja y coautores propusieron unos criterios
para poder determinar si la afectacion del ovario
es primaria o metastasica.? Asf, la normalidad
microscopica del apéndice, la colonoscopia
sin alteraciones y las pruebas de imagen con
ausencia de hallazgos que puedan determinar
otro origen primario, inmunohistoquimica com-
patible con origen ovarico (CD20+/CDK7+),
sugieren un origen ovarico del pseudomixoma
peritoneal. Por el contrario, la bilateralidad,
el menor tamano (la mayor parte de las veces
inferior a 10 cm), la no afectacion de la super-
ficie ovdrica, un patron infiltrativo de invasién
estromal y un patrén nodular, sugieren una
afectacién ovdrica metastasica.?’ En la paciente
del caso la tumoracion anexial unilateral de gran
tamafo, con diagndstico de carcinoma, la au-
sencia de afectacion microscopica del apéndice
y la positividad de CDK-7 y CK-20 en el analisis
inmunohistoquimico, orientaron hacia un origen
ovérico del pseudomixoma peritoneal, que es un
caso extremadamente raro. En este sentido, Yan
y su grupo reportaron una serie de 310 casos
de pseudomixoma peritoneal con un 2.8% de
origen primario ovarico.”'

El tratamiento de eleccién es la cirugia citorre-
ductora combinada con oxiplatino o mitomicina
C. El principal factor pronéstico es la consecu-
cién de una citorreduccion completa 6ptima.’#
Si no es posible completar la citorreduccién, se
recomienda la cirugia de debulking que, incluso,
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mejora la supervivencia y la calidad de vida.??
Para los casos de recidiva no existe consenso, por
eso es importante la individualizacién del caso
y valorar una nueva cirugia citorreductora, un
tratamiento sistémico o una actitud expectante
si no hay sintomas o evolucién de la enferme-
dad, que fue lo que inicialmente se decidi6 en
la paciente del caso.'

Por lo que se refiere al pronéstico, la intro-
duccion de la cirugia citorreductora y de la
quimioterapia intraperitoneal hipertérmica
determiné un importante incremento en la super-
vivencia de los pacientes. Asi, se han conseguido
tasas de supervivencia libre de enfermedad del
75%, 56-70% Yy 67% a los 1, 5y 10 afios y una
supervivencia global del 69 al 75% vy del 57%
alos 5y 10 afios.2242> La paciente del caso fa-
lleci6 a los siete anos de la intervencion, luego
de varios episodios de recidiva.

En la actualidad, determinar el origen de un
pseudomixoma peritoneal sigue siendo un reto;
por eso la apendicectomia y la exploracion
bilateral de los ovarios deben ser conductas
rutinarias. El andlisis minucioso de las muestras
y la inmunohistoquimica pueden facilitar la ca-
talogacion de estos tumores infrecuentes.
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