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RESUMO

Objetivos: Relato de caso de uma doenga rara e
progressiva cujo diagnéstico preciso é realmente difi-
cil devido a inespecificidade dos sintomas.

Descri¢ao do caso: Paciente masculino, de 26 anos
de idade, ganho de peso (4 kg em 4 meses), apresen-
tando massa abdominal mével. A laparotomia eviden-
ciou-se ascite volumosa e massa tumoral mucinosa
comprometendo a cavidade peritoneal.

Conclusdes: Pseudomixoma peritonei é uma
doenca rara e pouco compreendida, caracterizada por
ascite mucinosa e implantes mucinosos envolvendo a
cavidade peritoneal, resultando em uma “gelatina”.
O tumor primario geralmente se origina no apéndice.

DESCRITORES: PSEUDOMIXOMA PERITONEAL;
NEOPLASIAS CISTICAS, MUCINOSAS E SEROSAS.

ABSTRACT

Aims: Case report of a rare and progressive disease
whose diagnosis is difficult because of the nonspecific
symptoms.

Case description: Male, 26 years-old patient, pre-
senting mobile abdominal mass with a weight gain of 4 kg
in 4 months. Laparotomy has shown ascites and a mucinous
tumoral mass compromising the peritoneal cavity.

Conclusions: Pseudomyxoma peritonei is a rare and
poorly understood disease, characterized by mucinous
ascites and implants involving the peritoneal surfaces,
resulting in a “jelly belly”. The primary site of origin is
commonly the appendix.

KEY WORDS: PSEUDOMYXOMA PERITONEI; NEO-
PLASMS, CYSTIC, MUCINOUS, AND SEROUS.

INTRODUCAO

Pseudomixoma peritonei é uma patologia
rara, com incidéncia de 1:1.000.000, de curso in-
dolente. Ocorre mais freqiientemente em mulhe-
res (75% dos pacientes) com idade média ao
diagnostico de 58 anos.! Trata-se de uma doenca
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ainda pouco compreendida, na qual a cavidade
peritoneal é preenchida por uma substancia
mucinosa que se origina das células epiteliais de
um tumor primario ou de uma reagao epitelial
do peritdoneo parietal. O tumor primario geral-
mente encontra-se no apéndice cecal, originado
de um adenoma ou de um cisto-adenocarcinoma
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grau I, embora o ovario seja um foco freqiiente
no sexo feminino. Origens menos freqiientes in-
cluem: pancreas, bexiga, mama, pulmao e célon.
O termo foi usado pela primeira vez em 1884 por
Werth, e desde entdo tem sido citado tanto para
condig¢des benignas como malignas.? O pseudo-
mixoma caracteriza-se por apresentar o fendme-
no de redistribuicdo, onde implantes tumorais
podem ser encontrados em determinados sitios
anatomicos.

Sob os pontos de vista patolégico e prognos-
tico, o tumor pode ser classificado em duas cate-
gorias distintas: adenomucinose peritoneal dis-
seminada e carcinomatose mucinosa peritoneal.’?
Outros tumores do apéndice devem ser diferen-
ciados por apresentarem curso evolutivo distin-
to e, principalmente, por serem lesdes invasivas.
Dentre estes, estdo o adenocarcinoma colénico
e os tumores carcindides. Entre os métodos
diagnoésticos principais incluem-se a pungdo
aspirativa por agulha fina, a ultra-sonografia, a
tomografia computadorizada e a ressonéncia
magnética.* A evolugdo do tumor apresenta-se
com producdo de muco e esfoliagao de células
tumorais, as quais redistribuem-se pela cavida-
de peritoneal. Por tratar-se de uma patologia com
baixo potencial de invasdao e metastatizagao, a
cirurgia citorredutora oferece bons resultados,
com taxa de sobrevida de cinco anos superior
a75%.
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Neste trabalho, relatamos um caso de pseu-
domixoma associado a um adenocarcinoma
mucinoso do apéndice, com o objetivo de valori-
zar a importancia do conhecimento dessa doen-
ca cujo diagnéstico preciso é dificultado pela
inespecificidade dos sintomas, sendo feito, na
maioria das vezes, a partir de um achado inci-
dental em uma laparotomia exploradora.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, com 26 anos de
idade, apresentando astenia e aumento abdomi-
nal progressivo ha 4 meses, com ganho de 4 kg
nesse periodo. Ao exame fisico apresentava mas-
sa abdominal palpavel, mével, em flanco esquer-
do. Apresentava retardo mental grave e disartria,
como seqiiela de um traumatismo craniano aos
2 anos de idade. Fazia uso de carbamazepina e
fenobarbital. Os exames laboratoriais eram nor-
mais. Ap6s o resultado do ultrassom de abdo-
men, que indicava apenas ascite, foi realizada
paracentese diagnéstica. A cultura do liquido
ascitico foi negativa para bactérias e apresentava
raros leucécitos. Prosseguiu-se a investigacdo
com tomografia computadorizada de abdémen
total (Figura 1), que evidenciou varias imagens
nodulares hipodensas no lobo hepético esquer-
do e uma subcapsular no lobo direito, as quais
apresentavam densidade um pouco superior a do
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Figura 1 - Tomografia computadorizada de abdoémen total evidenciando varias imagens nodulares hipodensas
no lobo hepético esquerdo e uma subcapsular no lobo hepético direito.

Scientia Medica, Porto Alegre, v. 17, n. 1, p. 36-39, jan./mar. 2007

37



Pseudomixoma peritonei: relato de caso ...

liquido, podendo estar relacionadas a nédulos
solidos ou cistos com alto contetido protéico.
Bago com contornos e dimensdes normais, apre-
sentando uma imagem nodular com densidade
de liquido no ter¢o médio, com cerca de 0,6 cm
de didmetro, relacionével a cisto. Observava-se
uma volumosa ascite que rechacava alcas intes-
tinais para o centro do abddmen, sendo que em
topografia omental existiam areas com aumento
da densidade, sugerindo implantes omentais. O
raio X de térax ndo apresentou evidéncias de le-
soes agudas ou sub agudas. A laparotomia, evi-
denciou-se massa tumoral mucinosa comprome-
tendo totalmente o grande epiplon, goteiras
parietocdlicas, superficie peritoneal pélvica, dia-
fragma direito, cdpsula hepatica, pequena curva-
tura géstrica e capsula do bago, além de volumo-
sa ascite citrina. Foi realizada resseccao do gran-
de epiplon e apendicectomia. Retiraram-se os
implantes mais proeminentes (Figuras 2 e 3).

Figura 2 - Tumor mucinoso envolvendo a cavidade
peritoneal.

Figura 3 - Pega cirtrgica: implante mucinoso.
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O anatomo-patolégico evidenciou adenocarci-
noma muito bem diferenciado do apéndice cecal,
com invasdo da parede e disseminagdo na serosa,
com abundante producdo de muco extracelular
e metastases de adenocarcinoma muito bem
diferenciado no epiplon, com produgao de
muco extracelular. Através desses achados, foi
confirmado o diagnéstico de Pseudomixoma
peritonei.

DISCUSSAO

Neste caso, o paciente era jovem e do sexo
masculino, embora a prevaléncia seja maior em
mulheres e idosos.! A origem do tumor no apén-
dice confirmou-se como na maioria dos casos
relatados. O adenoma do apéndice pode causar
obstrucao do limen com eventual perfuragao.
Com isso, a mucina se deposita na cavidade
peritoneal, principalmente no espaco subdia-
fragmaético direito, espaco sub-hepatico direito,
area do ligamento de Treitz, omento maior e
pelve. Quando ocorre envolvimento do figado hé
doenca avangada, devendo-se tratar apenas os
sintomas, ja que a terapia agressiva esta associa-
da a altos indices de morbidade, sem melhora na
taxa de sobrevivéncia. No caso acima, ndo havia
envolvimento hepatico, determinando bom prog-
nostico. Sabe-se que a disseminagdo linféatica e
hematogénica raramente ocorrem, mesmo nos
casos mais avancados. A agressividade aumenta
com um maior intervalo de tempo até o diagnés-
tico, com o pior estado geral do paciente, com a
presenca de tumores sélidos ao exame abdomi-
nal e quando o antigeno carcinoembrionério,
o antigeno carboidrato 125 e o antigeno car-
boidrato 19-9 (também conhecido como antigeno
de Lewis) estao elevados.!

O tratamento padrdo para Pseudomixoma
peritonei consiste em cirurgia agressiva (deposi-
tos residuais menores que 2,5 mm) associada com
quimioterapia intraperitoneal. A administragao
local de droga quimio-hipertérmica para elimi-
nar residuos microscépicos aumenta a citoto-
xicidade na regido sem aumentar a sistémica. O
esquema geralmente utilizado é cisplatina, mi-
tomicina C e doxorubicin. Em uma revisdao
sistematica de 5 estudos com ntimero de pacien-
tes maior ou igual a 100, que avaliaram a efic4cia
desse tratamento com um seguimento longo, de
48 a 52 meses, a taxa de sobrevivéncia média foi
de 51 a 156 meses, a taxa de morbidade variou
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de 33 a 56% e a de mortalidade de 0 a 18%. Dois
fatores associaram-se a taxas de recorréncia en-
tre 35 e 40%: a citorredugdo incompleta, espe-
cialmente na 4rea do ligamento hepatoduodenal
e, principalmente, a distribuicdo inadequada da
quimioterapia intra abdominal. A recorréncia é
definida pelo reacimulo de ascite pseudomi-
xomatosa, com ou sem tumor sélido.’

Sdo considerados fatores prognosticos favo-
raveis: baixo grau de malignidade, citorredugao
completa e cirurgia prévia sem necessidade de
citorreducao extensa.® No caso aqui relatado nao
foi possivel um resultado 6timo, em decorréncia
da invasdo tumoral de multiplas estruturas intra-
abdominais. O paciente foi encaminhado para
avaliacdo e acompanhamento pelo servico de
oncologia, que até o momento nao indicou tera-
pia adjuvante. Atualmente com um seguimento
de 6 meses, o paciente permanece assintomatico
e sem evidéncia de progressdo da doenca nas
tomografias de controle.
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