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O pseudomixoma peritoneal é uma patologia rara caracterizada pelo acu-
mulo de material gelatinoso na cavidade abdominal, resultante da ruptura de
uma lesdo produtora de muco originaria do apéndice ou do ovario. Uma reviséo
da literatura e o relato de um caso séo apresentados se enfatizando os aspectos
clinicos, diagndsticos e terapéuticos desta entidade patoldgica.

INTRODUCAO

O pseudomixoma peritoneal (PP) é uma entidade
clinica rara, caracterizada por ascite mucinosa e acu-
mulo de material gelatinoso na cavidade abdominal,
geralmente secundario & ruptura de uma neoplasia
produtora de muco de ovério ou a uma mucocele de
apéndice. Werth, em 1884, foi quem relatou pela pri-
meira vez um caso de pseudomixoma peritoneal em
uma mulher com cisto ovariano roto. Em 1901, Fraen-
kel relatou o primeiro caso de PP em um homem com
ruptura de mucocele de apéndice.
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Neste artigo descreve-se um caso de PP com pro-
vavel origem em adenocarcinoma de apéndice cecal
em um homem. Realizou-se uma revisdo da literatura
sobre esta entidade patoldgica, enfatizando aspectos
clinicos diagnésticos e terapéuticos.

RELATO DO CASO

Um homem branco de 33 anos procurou atendi-
mento pela primeira vez no Hospital de Clinicas de Por-
to Alegre (HCPA) em maio de 1983, com histéria de ha
seis meses haver iniciado com dor abdominal no baixo
ventre, principalmente a esquerda, e aumento do volu-
me abdominal acompanhado de astenia e perda depe-
so (12 kg em 4 meses). Submeteu-se a estudo radiolo-
gico simples de abdémen e ultra-sonogréfico que reve-
laram presenca de tumor sélido em quadrante inferior
esquerdo com liquido livre na cavidade peritoneal. Um
més antes da baixa no HCPA submeteu-se a uma lapa-
rotomia exploradora em outro hospital, com biépsia do
tumor, sendo o diagndstico anatomopatoldgico de
pseudomixoma de periténio. Havia sido submetido a
apendicectomia ha sete anos néo se realizando exame
anatomopatolégico do apéndice cecal na ocasido.
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Ao exame, na baixa, apresentava-se em regular
estado geral, emagrecido. O abdémen era globoso,
com ascite. Palpavam-se tumores de aproximadamen-
te 10 cm e 5 cm de didmetro na fossailiaca esquerda e
flanco direito, respectivamente. Um estudo radiolégi-
co contrastado de intestino delgado, pré-operatério,
evidenciou lesdes expansivas com densidade de partes
moles no abdémen, inferior, comprimindo e deslocando
vérias alcas ileais.

Foi submetido a laparotomia em 22.03.83 com
retirada parcial de massa tumoral contendo estruturas
cisticas e abundante material mixéide aderido ao est6-
mago, intestino delgado, célon e retroperiténio, pe-
sando no total de 3750 g. Restaram duas pequenas
massas envolvendo célon terminal e retroperitonio.

O diagnéstico anatomopatolégico foi de pseudo-
mixoma de periténio com hiperplasia linféide em dois
linfonodos examinados. Evolucé@o pds-operatéria sem
intercorréncias, recebendo alta no 9° dia pés-
operatério. Recebeu tratamento quimioterapico com-

-plementar em 16 sessdes de 5-Fluoracil 1 g intraperi-
,toneal, até novembro de 1984, quando abandonou o
fratamento.

- Retornou ao HCPA em maio de 1985 com quadro
de subocluséo intestinal, c acentuada distensédo
abdominal. Um RX simples’ de abdémen evidenciou
massas com densidade de partes moles delimitadas
por ténues calcificagdes cur\ﬁillineas no hemi-abdémen
esquerdo. O enema opaco mostrou compressao ex-
trinseca do célon em varios hiveis, principalmente do
retossigmoide, deslocando posterior e lateralmente o
mesmo (Fig. 1).

Fig. 1 - Enema opaco evidenciando compressao extrinse-
ca do célon em vérios niveis, deslocando o retossigmoide
posterior e lateralmente.

Foi submetido & terceira laparotomia em
26.05.85, encontrando-se a cavidade abdominal ex-
tensamente comprometida por material gelatinoso,
mixdéide, de coloracdo amarelo-esverdeada, e multi-
plas massas sélidas e cisticas aderidas as visceras
{Fig. 2 e 3). Realizou-se hemicolectomia direita com
ileo-transverso anastomose e retirada de material mi-
xo6ide pesando no total 9500 g. O diagnéstico anato-
mopatoldgico foi de cistoadenocarcinoma mucoso,
compativel com pseudomixoma de periténio provavel-
mente originado de aderocarcinoma de apéndice ce-
cal.

Iniciou-se nutrigdo paretenral total no 4° dia pds-
operatério. No 14° dia pés-operatério apresentou
quadro de obstrugéo intestinal, no 16° dia fistula es-
tercoral, entrou em desequilibrio hidroeletrolitico e
acido-basico, vindo a falecer no 23° dia de choque
séptico, insuficiéncia renal aguda e pneumonia aspira-
tiva.

Fig. 2 - Trans-
operatério
evidenciando
comprometimento
extenso da
cavidade abdominal
por massas sélidas
e cisticas aderidas
as visceras.

Fig. 3 - Fotografia mostrando peca cirurgica, apresentando massas
so6lidas e cisticas.
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COMENTARIOS

O Pseudomyxoma peritonei, também denomina-
do de peritonite mixomatosa ou ascite mucinosa é um
termo usado para descrever um sindrome clinica na
qual ocorre acimulo na cavidade peritoneal, de mate-
rial gelatinoso que-é quimicamente um acido mucopo-
lissacarideo. A disseminacédo linfatica, hepética ou
extra-peritoneal é rara e os pacientes apresentam boa
sobrevida. O periténio e 0 omento apresentam-se
comprometidos com multiplos implantes de material
mucinoso e gelatinoso, e a ascite gelatinosa é acen-
tuada. A impresséo inicial no transoperatério é a de
que se trata de carcinomatose irressecavel. As metas-
tases viscerais e ou ganglionares sdo extremamente
raras (2, 30).

Ha relatos de que o PP pode originar-se em ova-
rios, apéndice cecal, corpo de utero, adenocarcinorna
mucinoso de intestino, carcinoma mucinoso do tigo
uracal, cisto mucéide onfalomesentérico de umbigo e
carcinoma mucinoso de ducto biliar comum (1, 16}.
Na grande maioria dos casos origina-se de tumores
produtores de muco de ovério e de apéndice cecal (3,
9,19, 20, 21, 23, 31). Em mulheres, a grande maio-
ria dos casos origina-se de cistoadenoma ou cistoade-
nocarcinoma mucinoso de ovario. O carcinoma muci-
noso de ovario é geralmente bilateral e quando PP é en-
contrado, bilateralidade deve ser afastada. O envolvi-
mento concomitante de ovario e apéndice cecal ndo é
incomum. Em homens, o PP é geralmente devido &
ruptura de uma mucocele de apéndice cecal, contudo,
muitas vezes a origem ndo é reconhecida.

Como Weaver (31) notou em sua revisdo em
1937, mucocele benigna de apéndice foi primeira-
mente reconhecida por Rokitansky em 1842 e foi
mencionada posteriormente por Virchow em 1863.
Werth em 1884 foi quem primeiro descreveu a pre-
senca de material gelatinoso na cavidade peritoneal
secundaria a ruptura de um cisto mucinoso de ovario e
denominou a condicéo de PP, ja que o material se dife-
renciava quimicamente da mucina. Fraenkel, em
1901, foi quem primeiro relatou um caso de PP secun-
dério & ruptura de uma mucocele de apéndice em um
homem. Weaver (31) em 1937 relatou 6225 apendi-
cectomias realizadas no Hollywood Hospital, de 1925
a 1934, encontrando sete casos de mucocele de
apéndice, perfazendo 0,1 1% dos casos, com um caso
de PP. O nimero de casos de mucocele de apéndice
relata] os na ocasido erade 256. Em 1940 Woodruff e
McDonald (31) revisaram 45.000 apendicectomias
realizadas na Mayo Clinic no periodo de 1914 a 1938
e encontraram 146 casos de mucocele, perfazendo
0,32% dos casos. Neste grupo houve 10 casos
(6,8%) de PP. Mucocele de apéndice ocorre em média
em 0,2% dos casos de patologia apendicular (12,
31). Rosenfeld (27), em 1949, revisou 500 casos de
PP, sendo a origem ovariana quatro vezes mais fre-
qliente que a apendicular. Em 1954 Cariker (5) revi-
sou 355 casos de tumores mucinosos de ovério da
Mayo Clinic encontrando 138 malignos. Dos 138 ca-
sos, 39 (28%) desenvolveram PP. Nenhum caso do

grupo benigno desenvolveu PP. Em 1961 Shanks (29)
descreveu 13 casos de PP (12 de origem ovariana e 1
em apéndice), sendo que 83% originaram-se de cis-
toadenomas benignos de ovério. No Brasil, Mirra e
cols. (22) fazem referéncia a 17 casos de PP descritos
até 1963, sendo quatro descritos pelos autores. Na
série Parsons (26), o PP originou-se em 8,8% dos ca-
sos de mucocele de apéndice e na série de Gibbs (10)
em 10% dos casos.

O Pseudomyxoma peritonei em muitos casos ori-
gina-se da disseminacéo intraperitoneal de um proces-
so maligno (5, 17, 26). Em alguns casos a ruptura e ou
ainvasdo direta da capsula do tumor é responsével pe-
la disseminacdo intraperitoneal de células tumorais
malignas e o subseqliente desenvolvimento de pseu-
domixoma. Contudo, outros casos tém sido relatados
nos quais nem a ruptura nem a invasdo tumoral esta-
vam presentes e mesmo assim PP desenvolveu-se
(19). Tem sido proposto que a ruptura e a progressiva
descarga de mucina para o periténio podem iniciar um
processo de metaplasia peritoneal com o epitélio de re-
vestimento peritoneal passando a secretar mucina (8).
Contudo, esta teoria ndo foi confirmada. Sandenberg
e cols. (28) sugerem que o método de disseminacéo
da neoplasia intraperitoneal ndo se da pela implanta-
¢do de fragmentos de epitélio secretor de mucina, mas
resulta de mucinificagdo heterotépica no mesotélio é
uma substancia ndo identificada presente no liquido
mucinoso.

O desaparecimento das lesdes no peritbneo a
reexploracdo abdominal, apés cirurgia para remocao
da fonte de mucina, sugere que os implantes represen-
tam uma reacéo do peritdbneo a mucina (4). A remocao
da fonte de mucina é acompanhada pela regresséo e
retorno do peritdnio ao normal. Qutra teoria aceita pa-
ra explicar a patogénese da doenca € a de que células
epiteliais com atividade secretora seriam carreadas
com o liquido mucinoso, implantando-se no periténio e
continuando a secretar mucina, porém sem tendéncia
invasora e carater neopléasico.

Wooddruff e Mcdonald (32) defendem a idéia de
que o PP é uma forma de carcinomatose. O achado de
canaliculos intracitoplasmaticos nas células do PP
vem em defesa dos investigadores que acreditam que
esta entidade representa uma lesdo maligna a despeito
da aparéncia benigna das células epiteliais presentes
na mucina (7), ja que a presenca de inclusdes citoplas-
maticas semelhantes a canaliculos é diagnéstico de
adenocarcinoma.

Macroscopicamente o PP caracteriza-se pelo
comprometimento das estruturas da cavidade abdo-
minal e pélvica por massas tumorais que sdo espes-
sas, gelatinosas, translicidas e aderentes, em grau va-
ridvel, as visceras comprometidas. Todo o peritonio
pode ser comprometido. As lesdes peritoneais consis-
tem de tecido de granulacdo edematoso com abun-
dante mucina e hemorragia focal. Epitélio produtor de
mucina revestindo os implantes pode ser ocasional-
mente encontrado ao exame microscépico mas muitas
vezes esta ausente e varias dreas necessitam ser exa-
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minadas para demonstrar as células epiteliais nos im-
plantes.

A média de idade na época do diagndstico-situa-
se em torno dos 50 anos, com a maioria dos pacientes
estando na faixa dos 40 a 70 anos (9, 17). As mulhe-
res sdo afetadas mais comumente que os homens nu-
ma relacdo de 3-4/1. Dor abdominal é a queixa princi-
pal estando presente em cerca de 50% dos casos,
mas alguns pacientes sdo completamente assintoma-
ticos. Distensdo abdominal e perda de peso sé@o outras
gueixas. Muitos pacientes apresentam-se ao exame
com uma massa abdominal ou pélvica palpavel. Pode
se apresentar primeiramente como obstrucdo intesti-
nal ou apendicite aguda. Hydle (15) relata um caso de
PP no qual o diagnéstico foi estabelecido no transope-
ratério de herniorrafia inguinal.

O diagnéstico pré-operatério do PP foi limitado no
passado a achados clinicos e radiolégicos inespecifi-
cos. O exame que pode em alguns casos revelar o
diagnéstico é o estudo radiolégico simples de abdé-
men. A presenca de calcificagées curvilineas difusas,
apesar de nédo ser freqliente, é caracteristica mas ndo
patognomoénica de PP (6). Provavelmente sdo neces-
sdrios varios anos para sua formacgdo. Outras lesdes
de origem ovariana como o cistoadenocarcinoma papi-
lifero e o gonadoblastoma freqlientemente contém de-
positos calcificados ou corplsculos psamonatosos.
As calcificagées podem ser encontradas ndo somente
no tumor primario mas também nos seus implantes pe-
ritoneais. Neste tipo de calcificacdo aimagem é amor-
fa, difusa e salpicada, um pouco mais densa que as
partes moles normais. Outras condicdes que podem
estar associadas a calcificacées curvilineas séo a peri-
tonite tuberculosa e o granuloma peritoneal por éleo
(6).

Estudos radiolégicos contrastados do trato gas-
trointestinal no PP sdo inespecificos, comumente
apresentando-se normais ou entdo demonstrando
compresséo extrinseca determinada obstrugcdo meca-
nica do intestino (Fig. 2).

A ultra-sonografia demonstra a presenca de mas-
sas cisticas multiloculadas deslocando as alcas intesti-
nais (13). A Tomografia computadorizada (CT) é o
exame pré-operatério de maior valor no estabeleci-
mento do diagnéstico preciso do PP. CT evidenciando
a presenca de cistos de parede fina de baixa densidade
e pseudoascite € muito sugestivo porém nao especifi-
co de PP (24). Os Pseudocistos extra-pancreaticos na
pancreatite, ou a ascite loculada podem mimetizar os
achados tomograficos no PP. O diagnéstico de PP de-
ve ser considerado se a imagem do figado mostra dis-
torgdes devido a implantes peritoneais adjacentes ou
colegGes liquidas de baixa densidade simulando ascite
sSeptada (24).

A paracentese abdominal pode fornecer material
gelatinoso amarelo-esverdeado sugestivo de PP, mas
Na maioria dos casos ela é negativa devido a alta visco-
sidade do liquido de ascite (18).

TRATAMENTO

A maioria dos autores concordam que o tratamen-
to primério do PP é cirurgico, independente da origem
do mesmo (1,9, 11, 19, 23). O tratamento cirtrgico
agressivo no PP tem mostrado os melhores resultados
em termos de prognésticos (18), enquanto os agentes
alquilantes intraperitoneais podem ser de valor (18,
19). A radioterapia tem mostradd ser de nenhum valor
(9, 19), enquanto a quimioterapia sistémica é ‘geral-
mente de pequeno uso ndo obtendo bons resultados
(17, 19). O estrégeno pode ser de vator empacientes
pés-menopausa com pseudomixoma de origem ova-
riana (19).

Long (19) preconiza a completa retirada do omen-
to e de toda a mucina, melhor conseguida pela remo-
céo manual e uso de compressas secas, seguido de la-
vagem copiosa da cavidade peritoneal com solucdo
salina, o que tornaria as células colunares mais vulne-
réveis aos agentes alquilantes. Ha boas evidéncias su-
portando uma conduta cirlrgica agressiva no trata-
mento do PP. Bernhardt e Young (3) relatam o valor de
repetidas laparotomias para remocéo de pseudomuci-
na. Um de seus pacientes foi submetido a 8 laparoto-
mias num periodo de 15 anos. Os tumores sélidos de-
vem ser ressecados tanto quanto possivel. Em casos
de mucocele de apéndice, a apendicectomia ou a co-
lectomia direita devem ser realizadas, dependendo do
grau de extenséo local da doenca. Nos casos de muco-
cele confinada ao apéndice cecal, a apendicectomia é
o suficiente. Em mulheres, a ooforectomia bilateral e a
apendicectomia devem ser realizadas, ja que em meta-
de dos casos ha comprometimento bilateral dos ova-
rios por tumor e em alguns casos o apéndice cecal é
concomitantemente envolvido, havendo portanto difi-
culdade em estabelecer a verdadeira origem (9, 18).
Nos casos mais precoces, a revisdo da cavidade deve
ser meticulosa na procura de tumores concomitantes
e ou outra origem que ndo a ovariana e a apendicular
(26).

Héa boas evidéncias de que a instilacéo intraperito-
neal de um agente alquilante pode melhorar o prognés-
tico (4, 19, 25). Mecloretamina, mostarda nitrogena-
da, 5-Fluoracil e thiotepa tém sido usadas. A superiori-
dade de multiplos procedimentos cirtrgicos e de agen-
tes alquilantes intraperitoneais é aparente (19). A qui-
mioterapia sistémica suplementar ndo tem mostrado
ser de valor e a radioterapia pode ser perigosa, ja que
pode causar fibrose e obstrucéo intestinal, além da
acdo deletérica da radiacdo sobre as visceras abdomi-
nais.

Green e cols. (11) trataram um paciente com re-
petidas paracenteses ap6s o muco gelatinoso ser li-
quefeito pela instilacdo intraperitoneal de dextrose a
5% em agua, tornando-o facilmente removido pela pa-
racentese, com bom resultado. Este € um meio paliati-
vo efetivo, evitando o risco de sucessivas laparoto-
mias.
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PROGNOSTICO

Nos casos de PP de origem benigna como muco-
cele de apéndice o prognéstico é melhor em relacédo
‘aos casos de origem em adenocarcinoma muco-secre-
tor de ovério, apéndice ou célon. Os casos de origem
maligna e com grande disseminacéo peritoneal véo ao
6bito com maior rapidez (29). O uso de agentes alqui-
lantes intraperitoneais prolonga a sobrevida (9, 18,
19).

Fernandez e Daly (9) revisaram 38 casos, do An-

derson Hospital Houston de 1954 a 1978, com os va-
rios regimes terapéuticos empregados proporcionan-
do uma freqliéncia de sobrevida de 54% em 5 anos e
18% em 10 anos. A doenca local e regional foi a causa
da morte em 68% dos casos e nenhum paciente fale-
ceu de doenca metastatica. Long e cols. (19) na sua
série de 17 pacientes obteve 45% de sobrevida em 5
anos e 40% em 10 anos. As ‘‘causas mortis’’ mais
freqlientes sdo: obstrugéo intestinal e formacgéo de fis-
tulas intestinais.

SUMMARY

Pseudomyxoma peritonei is a massive gelatinous
accumulation in the peritonial cavity. It is an unusual
condition secondary to the rupture of a primary lesion

in the ovary or appendix. A review of the literature and
a case report are presented. Clinical aspects, diagnos-
tic methods and therapeutic procedures are discus-
sed.
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