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RESUMEN

El mucocele apendicular se define como una dilatacion quistica de la luz apendicular cuya
etiologia es obstructiva y produce un acumulo retrogrado de sustancia mucoide. Es una
patologia poco frecuente, por lo cual es un hallazgo incidental en la mayoria de los casos. Este
se puede dividir en cuatro subtipos histoldgicos, el cual el mas comun es el cistoadenoma
mucinoso. El dolor en fosa iliaca derecha, nauseas, vémitos, cambios en habito intestinal y
sangrado gastrointestinal constituyen algunos de los sintomas que pueden presentar los
portadores de esta patologia, sin embargo, la gran mayoria son asintomaticos. Los estudios
de imagen y la clinica son orientadores a su diagndstico, estas pruebas son de suma
importancia para la prevencion de complicaciones intraoperatorias entre ellas el
pseudomixoma peritoneal y disefar el abordaje quirdrgico que es el tratamiento definitivo para
esta patologia.

PALABRAS CLAVE: apéndice; mucocele; cistoadenoma; cistoadenocarcinoma;
apendicectomia

ABSTRACT

Appendicular mucocele is defined as a cystic dilatation of the appendicular lumen whose
etiology is obstructive and produces a retrograde accumulation of mucoid substance. It is an
infrequent pathology, which is why it is an incidental finding in most cases. It can be divided
into four histological subtypes, the most common is the mucinous cystadenoma. Pain in the
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right iliac fossa, nausea, vomiting, changes in intestinal habit and gastrointestinal bleeding are
some of the symptoms that carriers of this pathology may present, however, the majority are
asymptomatic. Imaging studies and clinical findings guide its diagnosis, and these tests are
extremely important for the prevention of intraoperative complications, including peritoneal
pseudomyxoma, and for the design of the surgical approach, which is the definitive treatment

for this pathology.
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INTRODUCCION

El mucocele apendicular es una dilatacién
quistica de la luz del apéndice ileocecal de
etiologia obstructiva que produce un
acumulo retrogrado de sustancia mucoide,
su origen puede ser benigno o neoplasico,
secundario a cancer de ovario, mama o
higado (1). Esta patologia es muy poco
frecuente con una incidencia que ronda el
0.2% de todas las apendicectomias
realizadas (2). Generalmente es
asintomatica y con frecuencia se diagnostica
incidentalmente o en algunos casos puede
presentarse con sintomas muy similares a
los de apendicitis aguda o cronica (2). El
mucocele apendicular fue descrito por
primera vez en 1842 por Karl Freiherr von
Rokitansky patdlogo australiano, quien lo
llamo “Hydrops processus vermiformes” (3).
Desde el punto de vista histologico hay
cuatro posibles presentaciones con distintos
grados de atipia: el quiste simple de
retencion, epitelio hiperplasico,
cistoadenoma mucinoso y
cistoadenocarcinoma.

La apendicetomia es una de las cirugias de
emergencias mas frecuentemente
realizadas, por lo que es de suma
importancia que los médicos y cirujanos
estén familiarizados con esta patologia de
presentacion similar para evitar posibles
complicaciones del mucocele apendicular
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por un manejo inadecuado, entre ellas:
hemorragia, obstruccion intestinal, melena y
pielonefrosis. Sin  embargo, la peor
complicacién es el pseudomixoma
peritoneal, causado por perforacion
espontanea o iatrogénica del mucocele (4).
La ruptura del mucocele apendicular
benigno tiene un 91-100% de tasa de
supervivencia a los 5 afios, mientras que las
formas malignas tienen una tasa de
supervivencia del 20%. El objetivo final del
abordaje es evitar esta ruptura y el sindrome
de pseudomixoma peritoneal que se asocia
con una mayor morbimortalidad. La
apendicectomia abierta es el método
quirargico recomendado tradicionalmente
(2). El objetivo de esta revision es brindar
informacion actual sobre el mucocele
apendicular, y enfatizar la importancia de
que dicha patologia sea tomada en cuenta
entre los diagnésticos diferenciales de dolor
abdominal, pese a su baja incidencia, debido
al alto potencial de desarrollo de
pseudomixoma peritoneal y otras
complicaciones, si no se lleva a cabo el
abordaje quirurgico adecuado.

METODO

Para la realizacibn de esta revision se
utilizaron las siguientes bases de datos
electrénicas: Google Scholar,
Medical Literature Analysis and Retrieval
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System,  Online (MEDLINE/  Pubmed),
Scientific Electronic Library Online (SciELO)
y UptoDate. Se seleccionaron bibliografias
del afio 2018 al 2021 para presentar la
informacion mas reciente y actualizada
sobre el tema, y ademas se tomaron en
cuenta articulos tanto en espafol como

inglés.
Las palabras utilizadas para la busqueda
fueron: “‘mucocele apendicular”, y

“neoplasias del apéndice”. Para seleccionar
cada referencia bibliografica se leyo todo su
contenido y se eligieron los que brindaran
informacion completa y clara que pudiera ser
de importancia para las distintas partes de
esta revision.

EPIDEMIOLOGIA

La apendicetomia es uno de los
procedimientos quirdrgicos de urgencias
mas comunmente efectuados. En alrededor
del 5% de las muestras enviadas a biopsia
se encontrara alguna  anormalidad
patologica, siendo los tumores
apendiculares parte importante de esta cifra
(3). ElI' mucocele apendicular es una
patologia muy poco frecuente con una in-
cidencia de 0,2-0,3% identificada en todas
las apendicectomias realizadas y abarca 8-
10% de todos los tumores apendiculares (2).
Su frecuencia es mas alta en mujeres que
hombres, con una relacién de 4:1 (1). En
mas del 75% de los casos la edad pico de
diagnostico se da entre la quinta y sexta
década de la vida. Su presentacion es
asintomatica en la mayoria de los casos y a
menudo es un hallazgo encontrado de
manera incidental (5).

ETIOLOGIA

La etiologia del mucocele apendicular (Ver
tabla 1), se puede dividir en cuatro subtipos
histoldgicos:
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Mucocele con quiste simple de retencion,
exhibe epitelio normal y dilatacién leve
debida a la obstruccion del flujo de salida
apendicular, a menudo por un fecalito.

Epitelio hiperplasico, presenta distension
luminal, tiene una frecuencia entre 5% y
25%.

Cistoadenoma mucinoso, es la forma
mas comun, también conocido como
LAMS (Neoplasias mucinosas
apendiculares de bajo grado), posee una
frecuencia entre 63% y 84% de los casos
y presenta atipia epitelial y distension
moderada. LAMS representan el 58% de
los tumores malignos apendiculares y los
carcinoides son los restantes (2). Por
ultimo, el cistoadenocarcinoma
mucinoso, abarca entre 11% y 20% de
todos los casos, en este tipo ocurre
invasion en la pared apendicular, siendo
esta la etiologia mas importante desde
una perspectiva quirurgica.

Cistoadenocarcinomas, son poco
comunes, estas neoplasias raramente se
expanden por via linfatica o hematica,
pero tienen una tendencia a producir
invasion peritoneal. En etapas
avanzadas la cavidad peritoneal puede
llegar a estar distendida a causa de
acumulaciéon de moco semi solido por
una ruptura espontanea o iatrogénica del
mucocele, lo que puede conducir a
ascitis intraperitoneal mucinosa,
condicién conocida como
pseudomixoma peritoneal, el cual ocurre
en un 6% de los casos. Esta
complicacion se asocia a mayor
morbilidad y mortalidad a largo plazo
(1,2,4,6,7).

CLINICA
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Los pacientes portadores de mucocele
apendicular generalmente son

Tabla 1. Tipos histolégicos de mucocele apendicular, hallazgos y frecuencia

Tipo histolégico Hallazgos Frecuencia
Quiste simple de retencién 22?;3?:3: Silflijglifoe salida apendicular, a 4- 14,8%
Epitelio hiperplasico Epitelio hiperplasico y distensién luminal 5-25%
Cistoadenoma mucinoso (LAMS) | Atipia epitelial y distensién moderada 63-84%
Cistoadenocarcinoma mucinoso | Invasion en la pared apendicular 11-20%

Fuente: Llivisaca J, Aimeida R, Rodriguez A, Castro W, Pico M, Rendén M. Mucocele apendicular. Revista Federacion
Ecuatoriana de Radiologia e Imagen [Internet]. 2018 [consultado el 22 de enero de 2022];11(2):45-9. Disponible en:
https://pesquisa.bvsalud.org/hansen/resource/pt/biblio-1005135?src=similardocs

asintomaticos o suelen presentar sintomas
muy inespecificos (8), un 25 a 50% de las
personas afectadas no mostraran ninguna
manifestacion (3); por lo que la mayor parte
de los diagnosticos son incidentales,
realizados durante alguna exploracion
radioldgica, quirdrgica o endoscopica
llevada a cabo por otras razones (9).

Los sintomas encontrados mas
frecuentemente son: dolor en fosa iliaca
derecha, palpacibn de masa en misma
region se encuentra a la exploracion hasta
en un 50% de los portadores, nauseas,
vomitos, cambios en habito intestinal,
sangrados gastrointestinales y en algunos
casos puede llegar a presentarse como
obstruccién intestinal. Generalmente son
cuadros muy similares a la presentacion de
apendicitis aguda, por lo que es facil
confundirlas (10). En pacientes femeninas
en edad reproductiva también es posible
confundir el cuadro de mucocele apendicular
con patologias de origen anexial (11). Segun
reportes de casos de mucocele apendicular
el sintoma mas frecuente es el dolor
abdominal agudo (96.6% de pacientes
reportado), seguido por nauseas (34.5%),
vomitos (20.7%), fiebre (10.3%) y distension
abdominal (3.4%) (11). La inespecificidad de
la clinica puede contribuir en diagndsticos
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tardios o fallidos, aumentando el riesgo de
perforacion (12), lo que puede llevar a la
aparicion de complicaciones, como lo son
obstruccion intestinal, invaginacion
intestinal, hemorragia digestiva, formacion
de fistulas,vélvulos, y pseudomixoma
peritoneal; siento la ultima la complicacién
mas grave (3,13).

DIAGNOSTICO

Para realizar el diagndstico con la mayor
brevedad posible siempre se debe tomar en
cuenta el cuadro clinico del paciente, la
historia clinica, antecedentes, y Ia
informacion brindada por medio de distintos
tipos de imagenes. Los  examenes
complementarios ayudan en el diagnostico y
la planificacion del tratamiento (3):

e En las radiografias simples de térax, a
veces, se puede apreciar una masa en
cuadrante inferior derecho con algunas
calcificaciones (12).

e EI ultrasonido de imagen es
generalmente el primer estudio de
imagenes que se realiza en estos casos,
se observard una masa anecoica 0
heterogénea, generalmente de 2 a 20cm,
adherida al ciego (3), su ecogenicidad
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dependera del grado de mucina que
contenga adentro e incluso se pueden
llegar a observar septos (1,5), hasta en
el 50% se podran observar
calcificaciones  curvas intramurales
(1). Es posible observar el signo de
“capas de cebolla”, donde se aprecian
capas concéntricas de  material
ecogénico adentro del apéndice
agrandado (13), donde dicho signo se
considera patognomonico.

En la TAC se observa una masa quistica
encapsulada, con paredes regulares que
pueden presentar calcificaciones, con
atenuacion variable segun su contenido,
adyacente al ciego. Puede producir
desplazamiento de las asas de intestino
adyacentes sin  presentar  signos
inflamatorios asociados (hecho
fundamental para diferenciarlo de la
apendicitis aguda) (2). Es el método de
eleccion para la valoracion del mucocele,
inclusive para identificar posibles
complicaciones asociadas (3,7). Un
aumento mayor a 15 mm en su tamafio
es caracteristico de mucocele
apendicular con 83 % de sensibilidad y
92% de especificidad (8).

El tamano del mucocele es un factor
importante que valorar durante el TAC,
debido a que si este es menor a 2cm es
por lo general de origen benigno,
mientras que si llega a medir 6cm o mas
tendra mayor asociacion a
cistadenocarcinoma y mayor riesgo de
perforacion (2).

Los examenes de laboratorio, pueden
ser de utilidad para orientar el
diagnéstico, con frecuencia se podran
observar valores elevados de Velocidad
de eritrosedimentacion y aumentos en
concentracion de Antigeno
Carcinoembrionario, los marcadores
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inmunohistoquimicos que se han
expresado en pacientes con mucocele
son Citoqueratina (CK) 20, Proteina
Caudal Homebox2 (CDX-2) y Mucina
tipo 2 (MUC2) (1). la medicién de CA 19-
9 y CA 125 también pueden ser Uutiles.
Hasta 67% de los pacientes cursan con
marcadores elevados (8).

El diagnéstico final sera confirmado por
medio de toma de biopsia y reporte
histolégico. El diagnostico preoperatorio es
poco frecuente debido a la baja incidencia de
este tumor, la presencia de sintomas poco
especificos, poca sensibilidad de muestras
bioquimicas para diferenciarlo de un proceso
de apendicitis aguda, a pesar de las técnicas
de imagen. Aproximadamente un 60% de los
diagnosticos se dan posterior a la cirugia (3).
Un diagnostico preoperatorio con la
distinciéon entre mucocele y apendicitis
brindaria gran orientacion a la hora de
decidir el tipo de intervencion (abierta o
laparoscopica).

TRATAMIENTO

El abordaje para el mucocele apendicular va
a ser siempre quirurgico (5,12) sin embargo,
la eleccion del tipo de intervencion resulta
controversial en la literatura. El diagnostico
preoperatorio es de alta importancia para la
seleccion del procedimiento y la prevencion
de complicaciones intraoperatorias, entre
ellas la ruptura del mucocele apendicular, ya
que la propagacién del contenido mucinoso
en la cavidad abdominal puede provocar
pseudomixoma peritoneal (4,5,10,14), este
material puede ser acelular o celular, se
estima que cerca de un 10-15% puede
progresar a algun grado de displasia (6), el
pseudomixoma peritoneal tiene una baja
tasa de supervivencia a 10 afios de 10-30%
(14).
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Gonzalez-Moreno y Sugarbaker
describieron mediante estudios
transoperatorios del ganglio centinela si el
abordaje debe de ser mediante
apendicetomia o hemicolectomia derecha
(6). El procedimiento de eleccion es la
apendicectomia abierta y no la
laparoscopica, ya que esta ultima aumenta
el riesgo de ruptura (3,10). La
apendicectomia abierta es la opcidn para los
pacientes con quistes de retencion,
hiperplasia de mucosa y cistoadenoma. En
caso de sospecha de mucocele maligno ya
sea por ganglios linfaticos positivos por
malignidad, mucocele perforado, ganglio
linfatico mesentérico aumentado de tamarnio
0 una citologia positiva, afectacién de ileon
terminal o ciego, se recomienda realizar una
hemicolectomia derecha y complementar
con una exploracion cuidadosa de la cavidad
abdominal para descartar otras patologias
secretoras de mucina, concomitantes como
lo son el cancer de colon y de ovario
(3,5,10,15). El riesgo de desarrollar
adenocarcinoma de colon es 6 veces mayor
tras un diagnéstico de mucocele (6). El uso
de quimioterapia adicional a la cirugia debe
de valorarse individualmente en cada
paciente (7).

El pronéstico de los pacientes con quiste
simple de retencién, hiperplasia epitelial y
cistoadenoma es excelente, tienen una
sobrevida de 91-100% a los 10 afos.
Mientras que los portadores de
cistoadenocarcinomas sin metastasis
muestran buena respuesta posterior al
tratamiento quirdrgico mediante reseccion;
sin embargo, en los casos con progresion a
pseudomixoma peritoneal la sobrevida a 5
anos es de 25%, y la mayoria de los
fallecimientos se veran causados por
obstruccién intestinal o falla renal (6).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
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Dentro del mucocele apendicular es
importante recalcar que hasta el 30% de los
pacientes con apendicitis complicada
pueden tener tumores mucinosos (16). Es
importante siempre tener en cuenta los
cuadros inflamatorios como apendicitis o
plastrén apendicular ya que son la patologia
con las manifestaciones mas similares (3).
Oftras patologias por considerar como parte
de su diagnostico diferencial son: quistes
ovaricos, hidrosalpinx, quiste mesentérico,
quiste de duplicacion, linfoceles,
hematomas, abscesos, leiomioma, fibroma,
neuroma, tumor neuroendocrino, lipoma vy
adenocarcinoma apendicular no mucinoso
(2,16).

Estas patologias a menudo se pueden
diferenciar del mucocele apendicular por su
apariencia en la tomografia computarizada
abdominal (16).

Los quistes de duplicacion son los unicos
otros tumores abdominales junto con el
mucocele que presentan imagen en capas
durante el estudio ecogréfico.

En mujeres con mucocele apendicular se
debe realizar valoracion por ultrasonido de
los ovarios, ya que es frecuente la afectacion
sincrénica con tumores quisticos.

CONCLUSIONES

El mucocele apendicular es una patologia
muy poco frecuente y  constituye
generalmente un hallazgo incidental en el
contexto de un paciente con dolor abdominal
tanto agudo como croénico. Su presentacion
clinica suele ser asintomatica, o con datos
muy compatibles con apendicitis aguda o
plastron apendicular, lo que puede llevar a
un falso diagnéstico. Los estudios de imagen
son de gran utilidad para realizar un
diagnéstico preoperatorio de mucocele
apendicular, el estudio de preferencia es la
Tomografia Axial Computarizada, donde
hallazgos de un aumento mayor a 15 mm en
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tamafo apendicular, sin inflamacién local es
caracteristico de mucocele apendicular.

El manejo siempre es quirdrgico y el
procedimiento de eleccion en casos no
complicados es la apendicetomia abierta, ya
que permite un manejo manual mas cuidoso
del mucocele y un menor riesgo de ruptura
en comparacion con la cirugia
laparoscoépica. Debido a esto, es de vital
importancia el conocimiento de la patologia
para poder llegar a un diagnéstico
preoperatorio, ya que este es fundamental
para una adecuada toma de decisiones
sobre el abordaje quirurgico y de esta forma
evitar el pseudomixoma peritoneal, el cual es
la principal complicacion del mucocele
apendicular y genera un impacto dafino
sobre la sobrevida y el pronéstico.

Los autores declaran no tener conflicto
de interés.
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