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RESUMO: Introducao: Mucocele do apéndice (MA) é uma lesdo rara, caracterizada pelo actiimulo de secrecdo mucoide em sua luz.
Diagnéstico precoce é fundamental para evitar o extravasamento de secrecio mucoide na cavidade peritoneal, causando pseudomixoma
peritoneal. Relato de caso: Paciente sexo masculino, 62 anos com histéria de dor abdominal em fossa iliaca direita ha cerca de 6
meses. Realizou uma ultra-sonografia do abdome que evidenciou no flanco direito pequena estrutura cistica compativel com MA.
Colonoscopia, exames laboratoriais e dosagem do CEA encontravam-se sem alteracdes. O paciente foi submetido a laparotomia
exploradora com ressecciio do apéndice e do seu meso em monobloco. O exame histolégico mostrou tratar-se de cistoadenoma do
apéndice vermiforme. O paciente evoluiu sem intercorréncias. Discussdo: A MA é um achado raro. As principais causas patoldgicas
incluem cisto de retencio, mucocele secundaria a epitélio hiperplasico, cistoadenomas e cistoadenocarcinomas. A doenca é geral-
mente assintomatica e o diagnéstico pré-operatorio é raro. O tratamento para mucocele do apéndice é cirirgico e a preocupacio
principal do cirurgido é evitar o extravasamento do contetido da mucocele na cavidade abdominal. Conclusao: A MA é uma entidade
incomum e com alto potencial de complicacdo, usualmente curavel com tratamento cirdrgico adequado.

Descritores: Neoplasias do apéndice, mucocele, cirurgia, pseudomixoma peritoneal, apendicectomia.

Cirurgia é o método de tratamento recomen-
dado e visa ressecar todo o apéndice e seu meso, im-

INTRODUCAO

Mucocele do apéndice (MA) € uma lesdo
rara, caracterizada pela distens@o da luz deste 6rgdo
devido ao acimulo de substancia mucinosa. Esta do-
enca é geralmente assintomdtica, e o diagndstico pré-
operatdrio é incomum. Se ndo tratada pode levar a
ruptura do apéndice, causando uma doenca potenci-
almente fatal conhecida como pseudomixoma
peritoneal (PP).

pedindo o extravasamento do conteido mucoide para
cavidade peritoneal. Procedimentos laparoscépicos sdo,
em geral, contra indicados.

O prognéstico da MA € muito bom, ja o PP
necessita de tratamentos mais agressivos para que uma
maior sobrevida seja alcancada.

Este artigo tem por objetivo relatar um caso de
paciente 62 anos, sexo masculino com diagnéstico de
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cistoadenoma do apéndice, e fazer uma revisao da litera-
tura sobre neoplasias mucinosas do apéndice vermiforme.

RELATO DE CASO

Paciente sexo masculino, 62 anos com historia
de dor abdominal em fossa ilfaca direita hé cerca de 6
meses, caracterizada como de leve intensidade, sem
relacdo com alimentacdo ou evacuacdo, nao interfe-
rindo com suas atividades rotineiras. Sem alteragao do
habito intestinal ou perda ponderal.

Hipertenso e diabético fazia uso de enalapril
Smg/dia e metformina 250 mg/dia. Apresentava uma
histéria familiar negativa para neoplasia.

Realizou uma ultra-sonografia do abdome que evi-
denciou no flanco direito pequena estrutura cistica de con-
tetido denso, medindo 42 x 21 x 19 mm (9 cm?®). A parede
desta estrutura media 3 mm de espessura, exibia camadas,
sendo compativel com apéndice cecal. Auséncia de cole-
¢oes na cavidade abdominal, sem outras alteracdes ultra-

Figura 1 - Ultra-sonografia abdominal com diagndstico de mucocele
de apéndice. Evidenciado lesdo cistica, com volume de 9cm?, com-
pativel com apéndice cecal.
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Figura 2 - Apéndice vermiforme aumentado de volume, medindo
cerca de 60 x 20mm, com base livre e sem sinais de ruptura.

sonogréficas. O exame foi compativel com mucocele de
apéndice (Figura 1). Realizou-se também uma colonoscopia
até o ceco sem alteracdes. Apresentava hemoglobina de
15,5 g/dl, global de leucdcitos de 6770 / mm?, albumina de
4.4 g/dl e CEA (antigeno carcino embriondrio) de 1,3 ng/ml.

Ao exame apresentava abdome globoso,
normotenso, sem massas palpdveis. Restante do exa-
me fisico sem alteracdes.

Submetido a laparotomia exploradora através
de incisdo mediana infra-umbilical, notou-se apéndice
aumentado de volume, medindo cerca de 60 x 20mm,
com base livre e sem sinais de ruptura (Figura 2). Nao
foi evidenciado presenca de material mucinoso na ca-
vidade abdominal. Presenca de pequena quantidade de
liquido livre de aspecto seroso, que foi enviado para
exame citolégico. Foi realizada apendicectomia e
ressec¢do de todo mesoapéndice em bloco (Figura 3).

O exame andtomo-patoldgico mostrou tratar-
se de cistoadenoma do apéndice vermiforme com
mucocele (Figura4). O exame citopatoldgico do liqui-

em bloco.

- . . o y i
Figura 4 - A: aspecto microscopico da parede da lesdo que é
revestida por epitélio colunar mucossecretor, com nucléolos ligei-
ramente hipercromdticos e poliestratificados. B: detalhe do epitélio.
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do ascitico apresentou aspecto benigno, com padrdo
inflamatdrio e com auséncia de elementos de maligni-
dade ou especificidade.

O paciente recebeu alta hospitalar no segundo
dia de pds-operatdrio e evoluiu sem intercorréncias.

DISCUSSAO

A MA foi inicialmente descrita por Rokitansky
em 1842, Este termo genérico refere-se a dilatacao
macroscépica difusa ou localizada deste 6rgdo, cau-
sando distensao de sua luz, que € preenchida por mate-
rial mucinoso.

E um achado raro e sua incidéncia varia entre
0,2-0,3% ap6s apendicectomias®**9, corresponde a 0,2-
0,5% de todos os tumores do trato gastrointestinal e,
aproximadamente, 1% das neoplasias colorretais®. E
mais comum na sexta e sétima décadas de vida, com
predominéncia em mulheres (4/1)1*7, Contudo, em
estudos mais recentes esta predominancia vem dimi-
nuindo com incidéncia praticamente similar®?,

As principais causas patoldgicas incluem cisto
de retencdo, secunddrio a obstrug¢do do 6stio do apén-
dice usualmente por fecalitos, e menos comumente
vermes, tumores e inflamagdo cronica com retracio
cicatricial®, mucocele secundéria a epitélio hiperpldsico,
que constituem cerca de 5 a 25% das mucoceles®'?,
cistoadenomas e cistoadenocarcinomas.

Cistoadenomas sio neoplasias benignas defi-
nidas como dilatacdes do apéndice, preenchidas por
material mucinoso, apresentando a histopatologia
mucosa adenomatosa com epitélio mucinoso com nu-
cleo basal e alteracdes displdsicas minimas. E o tipo
mais comum correspondendo a 63 a 84% dos casos.
Ha uma associacio forte entre cistoadenomas
mucinosos do apéndice com adenoma mucinoso do
ovdrio e neoplasias sincronicas ou metacronicas no
c6lon>39, H4 também descricdo da associagdo de
cistoadenomas mucinosos com tumores em outras lo-
caliza¢Bes como vesicula biliar, mama, rins e tire6ide™®.

As mucoceles malignas, conhecidas como
cistoadenocarcinomas mucinosos sdo definidas como
adenocarcinomas associadas a dilatagdo cistica da luz
apéndicular preenchida por material mucinoso.
Macroscopicamente sdo indistinguiveis do
cistoadenoma. A histopatologia o cistoadenocarcinoma
¢ caracterizado e distinguido do cistoadenoma pela in-
vasdo neopldsica abaixo do nivel da muscular da
mucosa, presenca de células epiteliais malignas em cis-
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tos de mucina na parede apéndicular ou fora do apén-
dice. Correspondem a 11 a 20% dos casos®'?.

A sintomatologia da MA ndo € especifica, e
lesdes grandes podem ser assintomadticas em até 25%
dos pacientes®¥.0s sintomas mais comuns sdo dor
abdominal esporddica em quadrante inferior direito,
massa abdominal, perda de peso e alteragdo do hébito
intestinal V. Lesoes que causam sintomas estao mais
associadas com doeng¢as malignas que as
assintomaticas®”. Tumores do apéndice podem apre-
sentar-se como um quadro de apendicite aguda, espe-
cialmente em idosos®, este foi o sintoma inicial em
10% dos casos na série de Stocchi et al.!!V.

Complicagdes sdo raras e incluem intussepgao,
sangramento, perfuracdo, peritonite, e principalmente
nos casos de cistoadenomas ou cistoadenocarcinomas
que rompem, de forma espontinea ou iatrogénica, a
evolucdo para PP. O PP é uma complicag@o grave e
potencialmente fatal, caracterizada pela ocupacdo da
cavidade peritoneal por multiplos depdsitos de mucina.
Nas formas avangadas, a cavidade peritoneal torna-se
distendida, preenchida por substancia adesiva, semi-
sdlida, podendo levar a obstrugao intestinal, formagao
de fistulas e morte por inani¢do. Pode ser causado tan-
to pela formas benignas ou malignas de MA, contudo
sdo imensamente mais comuns nas formas malignas.
Stocchi et al.'V em sua série com 135 pacientes com
diagnéstico de MA, a presenca de PP e extravasamento
de muco foi significativamente associado a malignida-
de (95% vs 13%, p<0.001, e 83% vs 15%, p<0.001
respectivamente).

O diagnéstico pré-operatorio € dificil devido a
falta de especificidade dos sintomas, sendo que até 60%
dos diagnésticos sdo feitos durante laparotomias por
outras causas®!'V. A lesdo pode ser identificada por
tomografia computadorizada, ultra-sonografia ou por
endoscopia. Elevacdo dos niveis do CEA tem sido des-
critos em casos de mucoceles malignas®.

O tratamento para mucocele do apéndice é
cirtrgico, e a preocupacio principal do cirurgiao € evi-
tar o extravasamento do conteido da mucocele na ca-
vidade abdominal. Tratamentos laparoscépicos sao
descritos®!¥, contudo sdo contra indicados por muitos
autores, devido ao risco de ruptura do apéndice e de
contaminagdo da cavidade abdominal com material
mucinoso®+312),

O procedimento cirtrgico € definido de acordo
com a integridade do apéndice, com os achados
histopatol6gicos e com o acometimento linfonodal e da
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base do apéndice. Sabe-se que uma mucocele integra
representa menor risco futuro para o paciente!'?. Di-
ferentemente do passado, quando todo paciente com
neoplasias mucinosas do apéndice recebia indicagdo
de hemicolectomia direita, hoje ha evidéncias que este
procedimento nio traz ganho de sobrevida. Gonzales-
Moreno e Sugarbaker®, em um estudo prospectivo de
501 pacientes com diagndéstico de PP, demonstraram
que o tratamento inicial (apendicetomia versus
hemicolectomia direita) ndo traz diferenga na sobrevida
do paciente (p<0.001). Os tumores mucinosos do apén-
dice podem metastatizar para linfonodos regionais, ape-
sar de ser incomum. Durante a cirurgia para estes tu-
mores, todo mesoapéndice deve ser ressecado em blo-
co com o apéndice, e ser enviado para andlise
histopatolégica.

Assim, as indicacdes atuais para
hemicolectomia direita no caso de neoplasias mucinosas
do apéndice incluem: 1) se for necessaria para resse-
car toda a lesdo; 2) se houver acometimento de
linfonodos do mesoapéndice ou ileocdlicos evidencia-
dos durante exame histopatoldgico; 3) se for diagnosti-
cado uma neoplasia maligna de apéndice do tipo ndo
mucinoso®'?, Se a lesdo envolver a base do apéndice

e os linfonodos regionais forem negativos, apenas a
resseccao do ceco € suficiente para o tratamento nes-
ta situacdo. Durante o procedimento cirdrgico, se hou-
ver divida em relacdo ao acometimento da base do
apéndice, idealmente deve-se pedir exame histoldgico
de congelacdo para avaliagdo das margens de
resseccao.

No caso de envolvimento extra apendicular,
com acometimento da cavidade peritoneal com mate-
rial mucinoso, sdo indicados cirurgia citorredutora as-
sociada a quimioterapia intraperitoneal para que se
obtenha bons resultados progndsticos.

Um fluxograma com resumo da conduta na
mucocele do apéndice pode ser visto na figura 5 (Figu-
ra 5).

Um diagnéstico correto e um tratamento ade-
quado sdo fundamentais para um bom progndstico, e
para evitar o desenvolvimento das complicagcdes de-
correntes do desenvolvimento do PP. Pacientes com
mucoceles simples ou benignas apds ressec¢do apre-
sentam uma sobrevida em 5 anos de 91 a 100% dos
casos, mesmo em casos de envolvimento extra
apendicular. J4 em mucoceles de etiologia maligna a
sobrevida em 5 anos é extremamente reduzida, cerca
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Figura 5 - Conduta e seguimento na mucocele do apéndice. MA, mucocele de apéndice; QITP, quimioterapia intraperitoneal; CCR, cirurgia
ctorredutora; Hemicolec. D, hemicolectomia direita. Adaptado de Dhage-Ivatury S, Sugarbaker PH"?.

92



Rev bras Coloproct Cistoadenoma de Apéndice — Relato de Caso e Revisdo da Literatura Vol. 28
Janeiro/Marco, 2008 sobre Tumores Mucinosos do Apéndice Vermiforme N° 1

Leonardo Maciel da Fonseca e Cols.

de 25%, decorrente principalmente de complicacdes pré-operatorio é raro, contudo € possivel com testes ade-
relacionadas ao desenvolvimento de PP®. Contudo, o quados. Esta entidade incomum e com alto potencial de
tratamento dos pacientes com envolvimento peritoneal complicacdo € usualmente curdvel com tratamento ci-
decorrente de tumores mucinosos do apéndice através rdrgico, principalmente se diagnosticado em fases pre-
de cirurgia citorredutora associada a quimioterapia coces. E importante a investigacdo de todo o clon com
intraperitoneal vem demonstrando excelentes resulta- objetivo de detectar tumores sincronicos. Um diagndsti-
dos. Vdrios estudos!!413:16.17.18.19.200 " demonstram co preciso e um adequado planejamento cirdrgico sao
sobrevidaem 3 e 5 anos variandode 61 a81% e 50 a fundamentais para obtencdo de bons resultados.
96% respectivamente, € uma morbidade e mortalidade
decorrente do tratamento entre 27 a 63% e 0 a 11% AGRADECIMENTOS
respectivamente.
. Agradecemos os Patologistas Moises Salgado
CONCLUSAO Pedrosa e Marcelo Combat F. Tavares membros do
Laboratério de Anatomia Patolégica da Faculdade de
Pacientes com mucocele do apéndice podem Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais por
apresentar sintomas inespecificos e diversos, € mesmo gentilmente terem colaborado na obtencdo das fotos
estarem completamente assintomadticos. O diagndstico de microscopia aqui apresentadas.

ABSTRACT: Introduction: Appendiceal mucocele (AM) is a rare lesion that is characterized by an appendiceal lumen distended
with mucus. Early diagnosis and prompt surgical intervention are mandatory to prevent spillage of the mucinous content into the
peritoneal cavity, causing pseudomyxoma peritonei. Case report: A 62-year-old male was presented with a 6-months history of
recurrent right lower quadrant abdominal pain. Ultrasonography showed a lesion in the right lumbar region compatible with AM.
Colonoscopy, routine laboratory tests and CEA were normal. The patient underwent an appendectomy and complete excision of
the cystic lesion. Pathologic examination revealed a mucinous cyst adenoma of appendix. The patient was symptom free after
treatment. Discussion: AM is a rare condtion. Mucoceles are histologically subdivided into retention mucocele, mucocele
secondary a-hiperpalsic epithelium, mucinous cystadenoma and mucinous cystadenocarcinoma. This disease is often asymptomatic
and pre-operative diagnosis is rare. The treatment is essentially surgical and the surgeon need to avoid spillage of the mucinous
content into the peritoneal cavity. Conclusion: AM is an uncomum entity and with high pontential of complication, usually
curable with adequate surgical aproach.

Key words: Appendiceal neoplasms, mucocele, surgery, pseudomyxoma peritonei, appendectomy.
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