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Resumo

Pseudomixoma peritoneal (PMP) é umadoencgaincomum, caracterizada pelapresencade colecbes
liquidas gelatinosas em abdome e pelve, com implantes mucinosos na superficie peritoneal. A
maioria dos casos é associada a neoplasias apendiculares. Os sintomas mais importantes sao
aumento de volume abdominal, emagrecimento, dor abdominal e sintomas mimetizando
apendicite aguda. Esta condicdo clinica progride com disseminacdo peritoneal, obstrucao
intestinal e comprometimento nutricional. O caso relatado é de uma paciente feminina, 68 anos,
com emagrecimento, aumento de volume abdominal e massa anexial, causando hidronefrose
bilateral. Laparotomia exploradora evidenciou massa ocupando cavidades intraperitonial e
retroperitonial, originaria de tumor apendicular. Apds andlise histopatologica, o diagndstico final
foi de pseudomixoma peritoneal secundario a neoplasia de apéndice.
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Abstract

Pseudomyxoma peritonei (PMP) is an uncommon disease, characterized by the presence of
gelatinous collections in abdominal and pelvic cavities, with mucinous implants on peritoneal
surface. The majority of PMP cases are associated with appendiceal carcinomas. The most
important symptoms are increasing abdominal girth, weight loss, abdominal pain, and symptoms
mimicking an acute appendicitis. This entity has a borderline behavior with progression to
peritoneal seeding, intestinal obstruction, and nutritional compromise. The case reported is
of a 68-year-old woman with weight loss, increasing abdominal girth, and an adnexal mass.
Exploratory laparotomy demonstrated a mass occupying intraperitonial and retroperitonial
spaces, originating in an appendiceal tumor. After histopathology examination, the final
diagnosis was pseudomyxoma peritonei, due to appendiceal tumor.
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Pseudomixoma peritoneal (PMP) é uma
doenca incomum, caracterizada pela presenca

periumbilical e lombar, de moderada
intensidade, continua, sem fatores

de colegbes liquidas gelatinosas em abdome e
pelve, com implantes mucinosos na superficie
peritoneal. A maioria dos casos é associada
a neoplasias apendiculares. Os sintomas
mais importantes sao aumento de volume
abdominal, emagrecimento, dor abdominal
e sintomas  mimetizando  apendicite
aguda. Esta condicao clinica progride com
disseminacao peritoneal, obstrucdo intestinal
e comprometimento nutricional. O objetivo é
relatar um caso de pseudomixoma peritoneal,
acompanhado no Hospital de Clinicas de Porto
Alegre (HCPA).

Relato de caso

Mulher de 68 anos, branca, casada,
agricultora, foi internada no HCPA para
investigar aumento gradual de volume
abdominal hd 3 anos. Apresentava dor

http://seer.ufrgs.br/hcpa

desencadeantes, nem irradiagao, que aliviava
com uso de analgésicos. No ano anterior
a internacdo, notou fraqueza, anorexia e
vomitos pds-alimentares. Houve diminuicao
progressiva do volume de diurese e
emagrecimento de 10 kg.

Paciente hipertensa em uso de captopril
50 mg, duas vezes ao dia, e hidroclorotiazida
25 mg, uma vez ao dia. Negava tabagismo e
outras doencas. A menarca ocorreu aos 12
anos e a menopausa aos 55 anos, nuligesta.

Ao exame fisico, estava em regular
estado geral, afebril, normotensa, eupneica
e taquicérdica (110 bpm). O abdome era
globoso, com presenca de massa endurecida
em regido infraumbilical e flanco esquerdo,
dolorosa a palpacdo. Figado e baco nao eram
palpaveis. Nao havia alteracées em cabecga,
pescoco, no sistema cardiaco e no sistema
respiratorio.
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Figura 1: Tomografia abdominal pré-operatoria.

O hemograma mostrou anemia normocitica e
normocrémica, com hemoglobina de 6,3 g/dl (normal:
11,5-16), volume corpuscular médio de 84 fL (normal: 80 a
96 fL) e RDW de 14%, leucocitose sem desvio a esquerda
(12760 leucécitos/mm?®, sendo 9880 neutrdfilos, 140
eosindfilos, 30 basoéfilos 1440 mondcitos e 1270 linfocitos).
As plaquetas eram 187 mil/mm>.

Os niveis séricos de creatinina e ureia eram de 6,87
mg/dL e 259 mg/dL, respectivamente. Os eletrdlitos,
provas de funcao hepdtica, coagulograma e do marcador
tumoral CA 125.5 eram normais.

Tomografia computadorizada de abdome mostrou
volumosa estrutura septada, com conteudo liquido na
pelve, contendo calcificacbes em seu interior (figura
abaixo), causando acentuada dilatacdo dos sistemas
coletores e dos ureteres até a pelve. Foram descritos
alguns linfonodos retroperitoneais, o maior com 2,0
cm. Nao havia ascite e alteragbes em demais érgaos
abdominais.

Devido a insuficiéncia renal pés-renal, foi realizada
nefrostomia bilateral. Posteriormente, a paciente foi
submetida a laparotomia exploradora, que constatou
grande massa retroperitoneal ocupando toda a pelve. A
direita, havia massa que se originava contigua ao apéndice
e ocupava todo o fundo de saco de Douglas estendendo-
se a regido posterior ao reto e cole¢do com muco e
implantes mucoides em sua capsula. Foi realizada pan-
histerectomia e apendicectomia. O aspecto macroscépico
da lesdo foi compativel com PMP. O exame histolégico da
massa retroperitoneal mostrou tecido fibro-hialinizado
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contendo lagos mucosos parcialmente revestidos por
epitélio colunar mucinoso de aspecto brando, compativel
com neoplasia mucinosa peritoneal de baixo grau. A
colecdo a direita foi compativel com mucocele rota de
apéndice cecal, com areas de hialinizacdo e calcificacéao
distrofica da parede associada a hiperplasia difusa do
epitélio glandular.

Discussao

PMP é caracterizado pela presenca de colecdes
difusas de material gelatinoso no abdémen e na pelve
com implantes mucinosos na superficie peritoneal (1).
Em 1884, Werth introduziu o termo “pseudomixoma
peritoneal” a literatura médica, descrevendo-o em
associagao com tumor mucinoso de ovario (2). Ja Frankel,
em 1901, descreveu um caso de PMP associado a cisto de
apéndice (3). A partir desses relatos, entrou em discussao
a origem primaria dessa condicao, particularmente em
mulheres.

Existe controvérsia na literatura com relacdo ao
comportamento clinico desta doenca. O PMP tem
sido geralmente considerado benigno, entretanto, seu
comportamento deveria ser considerado o de uma
neoplasia limitrofe, com progressao da doenca ao longo
do tempo para disseminacao peritoneal, quadros de
obstrugao intestinal e comprometimento do estado
nutricional (4,5).

Evidéncias recentes sugerem um tumor mucinoso
extraovariano, geralmente apendicular, como fator
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etiolégico, com disseminacdo ovariana e peritoneal
secunddrias (6,7). Em mulheres, o PMP é mais prevalente
e doenca ovariana e apendicular sao frequentemente
sincronicas. Entretanto, técnicas imuno-histoquimicas
e de genética molecular tém corroborado a hipdtese de
que o tumor ovariano é reflexo de uma disseminacéao
metastatica de uma perfuracao de um tumor mucinoso
de apéndice (8-10).

PMP é uma entidade clinica rara com incidéncia de 1
a 2 casos por milhdao de habitantes/ano. A doenca é mais
frequente nas mulheres (60-75%), com uma média de
idade de apresentacdao de 47 anos. Pode ser um achado
inesperado em 1 a 2 a cada 10.000 laparotomias. A
sobrevida na maioria dos pacientes é em torno de 50%
em 5 anos e 10-30% em 10 anos (4,5).

A maioriados casos de PMP resulta de tumores primarios
doapéndice, geralmente de baixo grau. A produgao tumoral
de muco gera obstrucao do limen apendicular, gerando
aumento da pressao intraluminal com ruptura ou liberacao
de muco para cavidade peritoneal. Na anélise microscépica,
o PMP é caracterizado por grandes agregados de mucina
que podem ser acelulares ou celulares, contendo faixas
de epitélio mucinoso, circundadas por glandulas e cistos
(11,12).

O aumento do volume abdominal ocorre em
aproximadamente 50% dos casos, devido a disseminacgao
peritoneal. Até 25% dos pacientes apresentam quadro
simulando apendicite aguda. No caso das mulheres, a
primeira evidéncia pode ser a palpagdao de uma massa
ovariana ao exame ginecolégico. Outras formas de
apresentacao sao obstrucao intestinal, hérnia inguinal e
emagrecimento. Em até 20% dos pacientes, o diagndstico
é feito durante uma laparoscopia ou laparotomia realizada
por outro motivo (13,14). O envolvimento do trato urinario,
como no caso relatado, é raro, devido a pseudomixoma
retroperitoneal. O envolvimento secundério do trato
urindrio é o mais observado, ocorrendo apds semeadura
do PMP em cirurgia na regido pélvica (15).

A ultrassonografia geralmente identifica presenca
de liquido livre na cavidade peritoneal. A aspiracao
com agulha e o exame citolégico pode revelar lagos de
muco com auséncia, ou pequena quantidade, de células
epiteliais. Esse achado é muito importante no diagnéstico
de PMP (13). Atomografiacomputadorizada com contraste
oral, retal e intravenoso permanece como padrao-ouro no
diagnostico porimagem do PMP, podendo demonstrarum
padrao caracteristico de distribuicao da ascite mucinosa
na cavidade peritoneal, que é mais volumosa nos locais
onde a peristalse é limitada por estruturas fixas, como
valvula ileocecal, ligamento de Treitz e célon sigmoide.
Em fases iniciais, a localizacao periférica caracteristica do
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tumor também pode causar um deslocamento central
do intestino delgado e mesentério. A ascite mucinosa
pode ser diferenciada da ascite normal (aquosa) pela sua
maior densidade tomografica (em unidades Hounsfield),
que é significativamente mais densa (5-30 HU) do que as
outras ascites (0 HU). A presenca de calcificacao é comum
(16,17). Outros métodos de diagndstico por imagem,
como ressonancia magnética e tomografia com emissao
de positrons (PET) ainda estao em estudo, porém nao
parecem ter valor adicional (13,18).

A dosagem sérica de marcadores tumorais, como
CEA e CA19.9, apds o diagnostico de PMP, é de utilidade
progndstica. Como tais marcadores aumentam na maioria
dos pacientes com PMP, devem ser monitorados para
avaliacao de recidiva. Niveis elevados no pré-operatério
de CEA, CA19.9 e CA125 também se relacionam com pior
sobrevida apds cirurgia de citorreducao (19,20).

O papel da laparoscopia na avaliacao do PMP é citado
em relatos de caso, sendo a visualizacdo de material
intraperitoneal mucoide com obtencao de material para
bidpsia de grande auxilio diagndstico, como no caso
acima. Entretanto, ndo existem estudos mais consistentes
validando seu uso (13,21).

Para a doenca pouco sintomatica, a maioria dos
autores defende a conduta conservadora, considerando
o comportamento indolente do PMP. Entretanto, existe
uma grande tendéncia a progressao para quadros de
obstrucdo intestinal e ascite mucinosa (22). O tratamento
tradicional é cirurgia citorredutora de repeticao para
doenca sintoméatica. Trata-se de um tratamento paliativo
que visa a resseccao da doenga macroscépica para limitar
a producao de muco. Sugarbaker et al. introduziu e
popularizou o uso combinado de cirurgia de citorreducao
seriada visando remoc¢do da doenga macroscopica e
quimioterapia intraperitoneal hipertérmica, usualmente
com 5’-fluoracil. Como a disseminagdo extraperitoneal
é rara, a quimioterapia intraperitoneal permite grande
aumento da concentracao dadroganacavidade peritoneal
comparada com a quimioterapia sistémica, com menos
efeitos adversos. Entretanto, a penetracdo no tumor
limita-se a 1-2 mm da superficie, portanto, essa conduta
é reservada para doenca residual, apds citorreducao.
Devido a elevada morbimortalidade dessa abordagem é
necessaria uma avaliacao pré-operatoria criteriosa e uma
equipe cirurgica experiente, de preferéncia em centros de
referéncia (23,24).

O seguimento dos pacientes com tomografia
computadorizada apdés 3 meses da cirurgia é muito
importante para avaliar progressao da doenca. Apds uma
avaliagao inicial, o exame deve ser repetido a cada seis
meses (25).
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