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Adenocarcinoma Mucinoso de Apéndice - Relato de
Caso

Mucinous adenocarcinoma of the appendix - A case
report

Sandra L.O Machado, Eduardo Soares Machado

RESUMO:

Neoplasias mucinosas do apéndice s&o patologias raras com manifestagdes clinicas inespecificas
e imprevisivel potencial biolégico. Na maioria dos casos, esses tumores sdo descobertos apés
apendicectomias e exame patoldgico da peca cirtrgica. Sua importancia clinica reside no seu potencial
de disseminag&o ao peritnio na forma de depositos mucinosos, caracterizando pseudomixoma peritoneal
(PMP). A apendicectomia laparoscépica é rotineiramente realizada no tratamento da apendicite, porém a
ressecgao via laparoscopia é questionada nos casos de mucocele de apéndice pelo risco de perfuragéo
e subsequente pseudomixoma peritoneal (PMP). Apresenta-se nesse artigo o caso de um paciente com
mucocele de apéndice sem ruptura (MA) durante a apendicectomia laparoscopica, que evoluiu com
disseminacao peritoneal tipica de PMP, evidenciada em reintervencéo para realizag&o de hemicolectomia
direita em periodo inferior a 30 dias da cirurgia primaria.
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ABSTRACT:

Appendicial mucinous neoplasms are rare pathologies with nonspecific clinical manifestations and
unpredictable biological potential. In most cases, these tumors are discovered after appendectomy and
pathological examination of the surgical specimen. Its clinical importance lies in its dissemination potential
to the peritoneum in the form of mucinous deposits, characterizing pseudomyxoma peritonei (PMP).
Laparoscopic appendectomy is routinely performed in appendicitis treatment, but laparoscopy resection
is questioned in cases of appendiceal mucocele due to the risk of perforation and subsequent peritoneal
pseudomyxoma (PMP). We report a patient case with mucocele of the appendix without rupture (MA)
during laparoscopic appendectomy, which evolved with typical peritoneal dissemination of PMP, evidenced
in reintervention to perform right hemicolectomy in less than 30 days of primary surgery.

KEYWORDS: Appendectomy; Adenocarcinoma; Mucocele; Pseudomyxoma.
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INTRODUCAO

Mucocele € uma patologia rara do apéndice, com incidéncia entre 0,2 e 0,3% das apendicectomias, predominancia
em mulheres (4/1) e caracterizada por dilatagdo cistica do limen devido ao acimulo de substancia mucoide'?. A
apresentacao clinica, quando presente, é indissociavel da apendicite®* e 0 achado operatério pode causar divida quanto
a conduta a ser adotada, principalmente porque a maioria dos pacientes é encaminhada a cirurgia sem a suspeita da
presenga da neoplasia, obrigando cirurgiées a decidir pelo tratamento ideal em carater de urgéncia®. Frequentemente as
neoplasias epiteliais de apéndice sao produtoras de muco e o seu acimulo leva a dilatacao da luz do apéndice, sendo
tal quadro descrito como mucocele. Esse termo é ambiguo, e melhor descreveria uma figura de imagem do que uma
entidade patoldgica. O termo “leséo mucinosa do apéndice’, recentemente introduzido na literatura, parece adequado
para distinguir lesées com e sem potencial de malignidade*. As neoplasias mucinosas do apéndice constituem area
problematica em patologia gastrointestinal em virtude da variedade historica de nomenclaturas na literatura, bem como dos
critérios diagndsticos propostos. A incidéncia alterna com o tipo histolégico, sendo que o adenocarcinoma propriamente
dito seria mais frequente em homens entre a sexta ou sétima década de vida'*. Recentes estudos relatam um aumento
na incidéncia de lesdes malignas, assim como o diagndstico em idades mais precoces®. Além disso, existem diversas
estratégias de tratamento com especificidade para o tipo de tumor, localizagao, grau, evolugdo e condigéo clinica do
paciente. O adenocarcinoma mucinoso do apéndice é caracterizado por gléandulas invasivas, contendo alta atipia celular
e mucina extracelular em mais de 50% do volume tumoral no exame histopatologico*, o qual s&o classificados como bem,
moderado e pobremente diferenciados adenocarcinomas. O prognostico esta diretamente relacionado com a existéncia
ou nao de ruptura e a presenca de células epiteliais fora do apéndice, sendo as lesdes mais frequentemente associadas
a condigdo clinica do pseudomixoma peritoneal®. A diversidade de opgdes de abordagem terapéutica, somada a baixa
experiéncia da maioria dos cirurgides nesse assunto, tornam o manejo da neoplasia de apéndice um desafio, enfatizando

a importancia de relatos de casos como o que sera apresentado.

RELATO

Paciente, 46 anos, masculino, admitido no Pronto atendimento Unimed Santa Maria em margo de 2021, com
histéria de dor abdominal em fossa iliaca direita ha trés dias, sem irradiagéo ou outros sintomas associados. Ao exame
fisico paciente em bom estado geral, licido, hidratado, eupneico, acianético, anictérico, afebril e hemodinamicamente
estavel. Ausculta cardiaca e pulmonar sem alterages. Abdémen globoso, com dor & palpagao profunda em flanco e

fossa iliaca direita, sem irritagdo peritoneal e ruidos hidroaéreos presentes. Auséncia de linfonodomegalias. Exames
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laboratoriais evidenciaram leucocitose e sinais de processo inflamatério. Uma tomografia abdominal mostrou imagem
tubuliforme em fundo cego, com calibre de 2,4 cm de didmetro, na regido do flanco e fossa iliaca direita, com importante
adensamento de planos adiposos nas adjacéncias.

O paciente foi submetido a apendicectomia videolaparoscépica que mostrou presenca de liquido inflamatério sem
pus (exsudato fibrinoso) na goteira parietocolica direita e apéndice cecal subseroso em posicéo alta sub-hepatica, com
intenso bloqueio do ceco. Achado intraoperatério caracterizado como apendicite fase Il, com base apendicular integra.
O pds-operatdrio transcorreu sem complicagdes e o paciente recebeu alta hospitalar no 3° dia. Em retorno a consulta
pos operatoria foi checado exame histoldgico que evidenciou adenocarcinoma mucinoso do apéndice moderadamente
diferenciado. A neoplasia se mostrou presente sob a forma de fitas destacadas de epitélio glandular na luz do 6rgéo (0.6
cm), dois focos descontinuos inseridos na parede do mesmo, no escasso tecido adiposo periapendicular, € margem
cirtrgica do coto sem comprometimento neoplasico (estadiamento pT3NxMx). Diante desse diagnostico, novos exames
para reestadiamento foram realizados, incluindo: marcadores tumorais (CEA, Ca19-9), Gama GT, TGO e TGP, estando
todos dentro da normalidade. Ainda, como auxiliar no estadiamento, houve a solicitagdo de: colonoscopia, tomografia
de térax e ressonancia magnética do abdémen, cujos resultados ndo apresentaram evidéncias de metastases ou tumor
sincrénico. Uma hemicolectomia direita com linfadenectomia foi indicada para reestadiamento cirurgico e realizada
dentro de 30 dias apds a primeira intervengao cirurgica, com o achado intraoperatorio de implantes peritoneais menores
que 0.5 de diametro na goteira parietocolica direita, pelve e grande omento. Foi realizada ressecg¢ao do grande omento
e do peritonio da goteira parietocdlica direita em bloco junto a pega cirurgica. Anatomopatoldgico da pega resultou em
adenocarcinoma mucinoso invasivo centrado em topografia do 6stio apendicular e presenca de doenga metastatica em
trés (3) dentre os vinte e dois linfonodos (22) isolados. Estadiamento T4AN1M1. Encaminhado para terapia adjuvante, onde
optou-se por tratamento quimioterapico sistémico. Mantém acompanhamento oncoldgico com provavel planejamento

cirirgico pos quimioterapia(Qtx), com vistas a possibilidade de nova cirurgia citorredutora e HPEC.

DISCUSSAO

O prognéstico dos tumores de apéndice estdo intimamente relacionados ao diagnéstico precoce. Na maioria dos
casos, a cirurgia é de urgéncia, onde é importante considerar toda mucocele como maligna, na tentativa de evitar lesao
iatrogénica e a posterior evolugdo para pseudomixoma peritoneal, elevando taxas de mortalidade?*.

Existe controvérsia na literatura a respeito de critérios histologicos para o diagndstico e terminologia para
classificacdo entre neoplasia mucinosa de apéndice e pseudomixoma peritoneal. Um consenso para melhorar esse

entendimento foi proposto pelo Peritoneal Surface Oncology Group International (PSOGI), com a definigdo de que
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a expressao “adenocarcinoma mucinoso” deveria ser reservada para lesdes com invasdo ou infiltracdo6. Conforme
classificagdo da PSOGI, a doenga peritoneal foi classificada em trés (3) categorias de Pseudomixoma Peritoneal (PMP)
- baixo grau, alto grau, e alto grau com células em anel de sinete, sendo que o PMP de alto grau deveria ser considerado
carcinomatose peritoneal mucinosa’.

No entanto, é discutivel se um paciente com adenocarcinoma mucinoso completamente ressecado por
apendicectomia, sem relato de ruptura da pega no transoperatério € com margens de ressecgao livres deveria ser
reintervido para uma complementar colectomia direita. A indicagao da colectomia direita no caso citado se deu em fungao
da invasdo mural (estadiamento T3NxMx), e o tipo moderadamente diferenciado do adenocarcinoma mucinoso com
auséncia de células em anel de sinete no espécime ressecado. Além disso, apesar de imagens caracteristicas e, em
alguns casos, consistentes, sugerirem um diagnéstico pré-operatorio, no caso relatado, exames de imagem: CT térax,
RM abddmen e a colonoscopia néo identificaram invaséo tecidual do tumor, assim como o acometimento de estruturas
adjacentes ou a presenca de lesdes sincronicas.

O carater agressivo e potencialmente recidivante desse tipo histologico foi confirmado na reintervencao,
caracterizando um estadiamento T4N1M1 da patologia. Infelizmente o paciente j& apresentava nédulo em local
correspondente a base do apéndice no ceco, assim como implantes peritoneais no grande omento, goteira parietocolica
direita e pequena pelve, caracterizando um indice de extensao do cancer peritoneal (PCl) tipo LS2, achados néo existentes
no momento da apendicectomia, enfatizando a experiéncia de Fonseca (2008), que sugere que a mucocele de origem
maligna pode evoluir para pseudomixoma peritoneal mesmo apés a ressecgdo de um intacto tumor de apéndice??.

Uma hemicolectomia direita oncoldgica adicional é recomendada para pacientes com adenocarcinoma mucinoso
sem doenca peritoneal a fim de obter margens negativas e remover linfonodos potencialmente envolvidos®. Outros
argumentam que 0 uso de uma hemicolectomia para tratamento de neoplasia do apéndice estd amplamente baseado
em estudos de tumores tipo intestinais™. Portanto, condi¢des favoraveis ao desenvolvimento de tumor no colon poderiam
ocorrer no apéndice, justificando a necessidade laboratorial de marcadores tumorais como antigeno carcinoembridnico
(CEA) e CA 19-9, no diagnostico de neoplasias mucinosas do apéndice e como ferramentas de seguimento da patologia.
No caso em questao tais marcadores mostraram-se falsos negativos, contrariando a teoria da similar origem embriologica.

Alguns autores tém demonstrado baixos indices de envolvimento linfonodal regionais (linfonodos ileo-célicos) em
adenocarcinomas do apéndice, porém, com valor prognostico adverso, especialmente nos estadios iniciais. Em estudo,
Baratti et al. (2018), avaliou a incidéncia de linfonodos comprometidos considerando o tipo histolégico, observando que
ela foi estatisticamente maior no tipo intestinal (66,7 %) do que nos tumores mucinosos (4,2 %). Além disso, o indice
total de linfonodos ressecados nos casos das hemicolectomias ndo se relaciona com sobrevida ou prognostico10. No
presente caso, descrito como adenocarcinoma mucinoso moderadamente diferenciado, o indice regional de linfonodos

positivos foi 13,6% (3 de 22 linfonodos isolados).
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A colectomia direita ndo proporciona melhora na sobrevida em pacientes com tumores mucinosos de apéndice
com disseminagdo peritoneal?, sugerindo que a cirurgia citorredutora com quimioterapia hipertérmica intraperitomeal
(CRS/HIPEC) estaria indicada na intencdo de aumentar a taxa de sobrevida. Dr. Sugarbaker foi um dos pioneiros a
abordar agressivamente o Pseudomixoma Peritoneal, associando cirurgias de citorredugao envolvendo peritonectomias
e quimioterapia hipertérmica intraperitoneal (HIPEC), com taxas de sobrevida em 5 anos de 71,9%, e de 10 anos em
54,5%. Outros relatos de poucos casos tratados com CRS/HIPEC ndo descrevem seguimento pds operatério™. Segundo
série,que incluiu 265 pacientes tratados com CRS/HIPEC, Baratti et al. mostraram sobrevida em 10 anos de 62,9%,
bitos operatérios de 3,8% (10 pacientes) e outras complicagdes pds operatérias em 33,6% (89 pacientes), concluindo
que o prognostico esta diretamente relacionado a completa citorredu¢do com um indice de carcinomatose peritoneal
(PCI) baixo. No entanto, em pacientes sem critérios de elegibilidade para citorredugdo, quimioterapia sistémica torna-se
a melhor opgao'.

A via laparoscépica tem sido considerada uma contraindicagdo para o tratamento cirirgico de mucoceles
do apéndice®, havendo relatos de pacientes submetidos a apendicectomia com mucoceles intactas e posterior
desenvolvimento de implantes peritoneais apos cirurgia laparoscoépica, a semelhanga do que ocorreu no caso relatado8.
Alguns autores apresentam narrativas de poucos casos relatando a via laparoscopica como preferencial, embora sem
um seguimento a médio ou longo prazo desses pacientes'. Nos Ultimos anos, a laparoscopia vem ganhando aceitagao
sobre a técnica aberta'™™, porém é fortemente recomendada a converséo da cirurgia para permitir melhor e mais segura
manipulagao da lesdo™. No presente caso, a laparoscopia permitiu a apendicectomia com ressecgdo em bloco do
mesoapéncice, sem ruptura da pega, na qual ndo foram visualizados muco ou fluidos adjacentes, assim como qualquer
implante na cavidade. Em decorréncia das dimensdes do apéndice, a sua retirada da cavidade abdominal ocorreu
com o auxilio de luva cirrgica, evitando a ruptura do apéndice com contaminagdo da cavidade. Na reintervengao,
optou-se pela via aberta para completa ressecgé@o por sua maior seguranga e acessibilidade, baseados nos resultados
do exame anatomopatol6gico do apéndice cecal. Tratamento consistindo em cirurgia citorredutora (peritoniectomia) e
quimioterapia intraperitoneal hipertérmica (CRS/HIPEC) foi proposto como terapia adjuvante. No entanto, o paciente
optou pela quimioterapia sistémica.

Tal fato, acentua a importéncia de que sejam descritos os relatos desses casos que alertam os cirurgides para o

adequado diagndstico, tratamento cirtrgico e complementar da doenga em questéo.
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