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Abordaje laparoscdpico de la neoplasia mucinosa apendicular de bajo grado
Laparoscopic approach of low-grade appendiceal mucinous neoplasm
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RESUMEN

Las neoplasias mucinosas apendiculares son infrecuentes y se clasifican en neoplasias mucinosas de
bajo grado, de alto grado y adenocarcinoma mucinoso. Se consideran precursoras del pseudomixoma
peritoneal, caracterizado por la acumulacién de mucina dentro de la cavidad abdominal. Informamos
tres casos de neoplasia mucinosa apendicular de bajo grado, dos varones y una mujer, que presentaron
dolor abdominal agudo, diagnosticados preoperatoriamente mediante tomografia y que fueron
manejados con un abordaje laparoscopico (apendicectomia, reseccidn parcial de ciego y colectomia
derecha, respectivamente). Los tres casos tuvieron una buena evolucion posoperatoria y no hubo
complicaciones. Se concluye que las neoplasias mucinosas apendiculares son raras y no tienen una
presentacion clinica especifica. El abordaje laparoscdpico es una opcién seguray factible. La frecuencia
y la duracién del seguimiento de estos pacientes es motivo de controversia.
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ABSTRACT

Appendiceal mucinous neoplasms are rare and are classified in low-grade mucinous neoplasm,
high-grade mucinous neoplasm and mucinous adenocarcinoma. They are considered precursors of
pseudomyxoma peritonei, characterized by the accumulation of mucin within the abdominal cavity.
We report three cases of low-grade appendiceal mucinous neoplasm, two men and one woman,
who presented with acute abdominal pain. The diagnoses were made preoperatively by computed
tomography scan and the tumors were managed through laparoscopic approach (appendectomy,
partial resection of the cecum and right colectomy, respectively). The three patients evolved with
favorable postoperative outcome without complications. Appendiceal mucinous neoplasms are rare
without specific clinical presentation. The laparoscopic approach is a safe and feasible option. The
frequency and duration of surveillance in these patients are still controversial.
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Introduccion

Las neoplasias apendiculares primarias y se-
cundarias son infrecuentes: se encuentran aproxima-
damente en el 1% de los especimenes de apendicecto-
mias. Las mas frecuentes son las neoplasias epiteliales
y los tumores neuroendocrinos®. Otras neoplasias ra-
ramente encontradas incluyen el linfoma, metdstasis,
tumores mesenquimales (tumor estromal gastrointes-
tinal, tumor desmoide, leiomioma y leiomiosarcoma),
tumores neuroectodermales (schwannoma, neurofi-
broma) y sarcomas (sarcoma de Kaposi asociado a virus
de inmunodeficiencia humana, tumores desmoplasicos
de células redondas pequefias)?.

Las neoplasias mucinosas apendiculares (NMA)
representan el 70%*>* de las neoplasias epiteliales del
apéndice y se clasifican de la siguiente manera: neo-
plasia mucinosa apendicular de bajo grado (NMABG),
si el epitelio apendicular normal es reemplazado por
epitelio mucinoso y se extiende mas alld de la muco-
sa, pero sin invasion infiltrativa y con atipia citoldgica
de bajo grado; neoplasia mucinosa apendicular de alto
grado (NMAAG), similar a la NMABG, pero con atipia
citoldgica de alto grado (nucleos pleomarficos, mitosis
frecuentes, incluyendo algunas atipicas) y adenocar-
cinoma mucinoso, que muestra invasién infiltrativa®.
Independientemente del grado de atipia celular, tan-
to las NMABG como las NMAAG pueden desarrollar
extension transmural o pueden romperse, y, cuando
esto ocurre, el paciente estd en riesgo de desarrollar
pseudomixoma peritoneal (PP)* caracterizado por la
acumulacion progresiva de mucina tumoral dentro de
la cavidad peritoneal®>.

Material y métodos

Presentamos una serie de tres casos de NMA-
BG atendidos en nuestra institucion y hacemos una re-
visién actualizada de la presentacién clinica, diagndsti-
co y manejo de los pacientes con esta patologia.

La realizacién del estudio fue aprobada por el
Comité de Etica de la Clinica Internacional.

Caso clinico 1

Paciente vardn de 47 afios que ingresd en
emergencia con dolor abdominal de tipo cdlico, inten-
so, localizado en hipogastrio y fosa iliaca derecha, aso-
ciado a vémitos; de 24 horas de evolucién. La tomogra-
fia encontré una severa dilatacion del apéndice cecal
(15 x 6,2 cm), con contenido hipodenso, homogéneo,
de aspecto mucinoso, sin componente sélido. Signo del
remolino a nivel proximal, sugestivo de torsién. No se
observo liquido libre ni colecciones en la cavidad peri-
toneal. Se diagnostico signos de “mucocele” apendicu-
lar torcido.

El valor del marcador tumoral CEA fue 3,08
ng/mL (valor normal < 5 ng/mL). Se programé para
una laparoscopia y se realizd una apendicectomia. Se
encontré un apéndice cecal dilatado y rotado en 270°
en sentido antihorario a nivel de la base. Para la sec-
cion de la base se us6 una endosutura gastrointestinal.
Se extrajo la pieza operatoria en una bolsa laparos-
copica, a través del puerto umbilical. El tiempo ope-
ratorio fue 80 minutos (Fig. 1). El paciente inicié die-
ta oral en el posoperatorio 1 y fue dado de alta en el
posoperatorio 2.

El estudio anatomopatoldgico informd una
neoplasia mucinosa apendicular de bajo grado con
margen libre de neoplasia.

A pesar de la informacion que se le dio al pa-
ciente sobre la necesidad de un seguimiento, no regre-
sé a sus controles.

Caso clinico 2

Paciente varon de 39 afios que ingresé en
emergencia con dolor abdominal intenso en epigastrio
e irradiado a mesogastrio, acompafnado de nauseas; de
12 horas de evolucién. La tomografia abdominal infor-
mo marcada dilataciéon del apéndice cecal (9 x 4,6 cm),
con contenido hipodenso, homogéneo, de aspecto mu-
cinoso, sin lesiones nodulares ni areas de realce. Cam-
bios inflamatorios en los planos grasos adyacentes. No
se observé liquido libre en la cavidad peritoneal. Con-
clusiéon: “mucocele” apendicular.

El valor de CEA fue 1,78 ng/mL. Se programé
para una laparoscopia. Debido a la base ancha de la
neoplasia y la necesidad de resecar un segmento de
ciego, se amplio el puerto umbilical, a través del cual
se extrajo la neoplasia apendicular y se secciond a nivel
del ciego, a un centimetro distal a la base apendicular,
con una autosutura gastrointestinal. El tiempo operato-
rio fue 95 minutos (véase Fig. 1). El paciente inicié dieta
via oral en el posoperatorio 1y fue dado de alta en el
posoperatorio 3.

El estudio anatomopatolégico informé neopla-
sia mucinosa apendicular de bajo grado, con margen
libre de neoplasia.

Actualmente, el paciente tiene un seguimiento
aproximado de tres afios libre de enfermedad.

Caso clinico 3

Paciente mujer de 63 afios que ingresd en
emergencia con dolor abdominal intenso en cuadrante
inferior derecho, asociado a sensacion de alza térmica
no cuantificada y malestar general de 2 dias de evolu-
ciéon. La tomografia abdominal informd marcada dilata-
cién del apéndice cecal (6 x 2,9 cm) y engrosamiento
difuso de las paredes del ciego asociado a tenue espicu-
lacién de la grasa y adenomegalias de aspecto reactivo.
Se concluyd que se trataba de “mucocele” apendicular
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Tomografia y pieza operatoria de los tres casos. A, By C corresponden al caso 1; D, Ey Fal caso 2,y G, H e | al caso 3. La flecha blanca indica la
neoplasia mucinosa apendicular, con contenido hipodenso, homogéneo y sin componente sélido, en los tres casos.

y compromiso de ciego de naturaleza neoformativa ver-
sus proceso inflamatorio.

El valor de CEA fue 0,88 ng/mL. Se programé
para una laparoscopia. Se realizé una colectomia seg-
mentaria derecha laparoscdpica con anastomosis ileo-
colica latero-lateral. El tiempo operatorio fue 120 minu-
tos (véase Fig. 1). La paciente inicio dieta via oral en el
posoperatorio 1y fue dada de alta en el posoperatorio 4.

El estudio anatomopatolégico informdé neo-
plasia mucinosa apendicular de bajo grado, asociada a
apendicitis aguda. Margen libre de neoplasia.

Actualmente, la paciente tiene un seguimiento
aproximado de dos afios libre de enfermedad.

Discusion

Las NMABG son clinicamente asintomaticas en
casi un 50% de los casos. El dolor abdominal es el sin-
toma mas frecuente; otros sintomas incluyen nauseas
y vomitos® 7. Los tres casos que informamos tuvieron
sintomas (dolor abdominal, nduseas y vomitos).

Para el diagnostico, el método mas usado es
la tomografia; los hallazgos incluyen una masa quisti-
ca apendicular encapsulada, con un didmetro externo
mayor de 1,5 cm como predictor de NMA, con una sen-
sibilidad de 83% y una especificidad de 92%°. Nuestros
tres pacientes fueron diagnosticados con tomografia
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preoperatoriamente. La presencia de nddulos captado-
res de contraste y el engrosamiento irregular de la pa-
red de la neoplasia estan relacionados con malignidad?.
Ninguno de nuestros pacientes tuvo calcificaciones pe-
riféricas o nddulos captadores de contraste.

Una ventaja de la tomografia es que nos permi-
te evaluar la extension de la enfermedad® identificando
implantes de mucina en forma de colecciones hipoden-
sas en el mesenterio pericecal, espacio perihepatico,
fondo de saco de Douglas y recto vesical'. Ninguno de
los pacientes que informamos tuvo evidencia de im-
plantes de mucina en el abdomen.

Las complicaciones de las NMA descriptas son
apendicitis’, intususcepcion, sangrado gastrointesti-
nal®, obstruccion ureteral por efecto de masa?, obstruc-
cién intestinal®y torsidn apendicular”®. La complicacion
mas grave es la rotura espontanea o iatrogénica, con
el desarrollo del pseudomixoma peritoneal (PP)’. En el
primer caso que referimos, la NMABG estuvo complica-
da con una torsion antihoraria. En el segundo vy tercer
caso hubo signos de apendicitis (cambios inflamatorios
en los planos grasos adyacentes), complicacién fre-
cuentemente descripta en los casos de NMA37:1°,

El manejo estandar de la NMABG es la resec-
cién quirudrgica®*'?, La apendicectomia es segura y cu-
rativa si la NMABG no se rompe. La reseccion parcial
de ciego esta indicada si la NMABG es de base ancha
y protruye dentro de la luz del ciego®*!, Si la pared
cecal o el ileon estan comprometidos, o no se puede
asegurar un margen quirargico libre®%!? de al menos
1 cm?, se recomienda la reseccidn ileocecal o la colec-
tomia derecha®'®*2, En los casos informados tuvimos
una apendicectomia (caso 1), una reseccion parcial de
ciego (caso 2) debido a la base ancha de la NMABG y
una colectomia segmentaria derecha (caso 3) debido al
compromiso inflamatorio del ciego, que hizo sospechar
de infiltracion maligna.

El abordaje laparoscdpico es controvertido,
ya que estas neoplasias deben ser removidas evitando
la rotura iatrogénica y la consecuente siembra perito-
neal®. Existen algunos informes de abordajes laparos-
copicos de la NMABG®*'°!!, con la ventaja de que per-
miten una exploracién de toda la cavidad abdominal,
para descartar enfermedad extraluminal®. Nuestros
tres casos fueron abordados por laparoscopia, con las

recomendaciones sugeridas para disminuir el riesgo de
rotura, como evitar sujetar el tumor con las pinzas, usar
el meso apéndice para la traccion, usar suturas mecani-
cas para la seccién de la base, usar bolsas laparoscopi-
cas para la extraccion del espécimen; ademas el ciruja-
no debe estar dispuesto a convertir a un procedimiento
abierto si hay la posibilidad de derrame de mucina®,

Durante el seguimiento de pacientes con NMA-
BG se ha comunicado una incidencia muy variable del
PP, que va del 5 al 26%"'*4. Los factores de riesgo des-
criptos son: rotura apendicular, derrame de mucina en
la cavidad abdominal®?, presencia de epitelio neopla-
sico, mucina o ambos fuera del apéndice!?; margen
comprometido y CEA preoperatorio elevado!**>. Pero
sigue siendo un desafio predecir qué neoplasia recurri-
rd como PP y cual no®. El tratamiento éptimo para el
PP actual es la citorreduccién completa seguida de qui-
mioterapia intraperitoneal hipertérmica (HIPEC: hyper-
thermic intraperitoneal chemotherapy), procedimiento
con una mortalidad estimada del 2% y morbilidad del
24%",

Aunque no existe un consenso sobre el se-
guimiento de pacientes con NMABG, algunos autores
sugieren realizar controles de imagenes y de CEA cada
seis meses durante los dos primeros afios después de la
cirugia y luego anualmente®. Otros sugieren que, en los
casos de NMABG sin factores de riesgo, la apendicec-
tomia seria curativa y no requiere seguimiento a largo
plazo”. El seguimiento que estamos haciendo a nues-
tros pacientes es con resonancia abdominal, colonos-
copia y CEA anualmente, durante los primeros 5 aios
después de la cirugia.

Conclusiones

En conclusidn, las neoplasias mucinosas apen-
diculares son infrecuentes, no tienen una presentacién
clinica especifica y deben ser consideradas en el diag-
noéstico diferencial del dolor abdominal en el cuadran-
te inferior derecho. El abordaje laparoscépico es una
opcién segura y factible. En pacientes con margenes
negativos, el manejo expectante es suficiente, aunque
la frecuencia y la duracién del seguimiento son motivo
de controversia.

= ENGLISH VERSION

Introduction

Primary and secondary appendiceal neoplasms
are rare and account for 1% of appendectomy
specimens. The majority of appendiceal masses consist
of epithelial neoplasms and neuroendocrine tumors?.
Other rare neoplasms include lymphoma, metastases,
mesenchymal tumors (gastrointestinal stromal tumors,
desmoid tumors, leiomyomas and leiomyosarcomas)

neuroectodermal tumors
neurofibromas) and sarcomas (Kaposi’s sarcoma
associated with human immunodeficiency virus
infection and desmoplastic small round cell tumors)?2.
Appendiceal mucinous neoplasms (AMN)
account for 70%3* of epithelial neoplasms of the
appendix and are classified in low-grade appendiceal
mucinous neoplasm (LAMN) when the normal
epithelium of the appendix is replaced by mucinous

(schwannomas,
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epithelium and extends beyond the mucosa, but without
infiltrative invasion and with low-grade cytologic atypia;
high-grade appendiceal mucinous neoplasm (HAMN),
similar to LAMN, but with high-grade cytologic atypia
(nuclear polymorphism, and mitotic activity including
atypical mitoses) and mucinous adenocarcinoma when
infiltrative invasion is present’. Independently of the
degree of cellular atypia, both LAMNs and HAMNs can
extend transmurally or rupture, increasing the risk of
pseudomyxoma peritonei (PMP)* characterized by
the progressive accumulation of mucinous tumor cells
within the peritoneal cavity3~.

Material and methods

We report a series of three cases of LAMN
treated in our institution, and provide an updated
review of the clinical presentation, diagnosis, and
management of patients with this condition.

The study protocol was approved by the
Committee on Ethics of our institution.

Case report 1

A 47-year-old male patient was admitted to the
emergency department with acute cramping pain in
the hypogastrium and right iliac region lasting 24 hours,
associated with vomiting. The computed tomography
scan showed a severe appendiceal dilatation (15 x
6.2 cm), with hypodense homogeneous mucinous
content, without solid components. The whirlpool sign
was observed at the proximal appendix, suggestive
of torsion. There were no free fluid or collections in
the peritoneal cavity. The diagnosis was appendiceal
mucocele with of signs of torsion.

CEA level was 3.08 ng/mL (normal value
< 5 ng/mL). The patient underwent scheduled
appendectomy through laparoscopy. The vermiform
appendix was dilated with a counterclockwise dilation
of 270° at the level of the base. The base was sectioned
using an endovascular gastrointestinal anastomosis
stapling device. The surgical specimen was placed in a
laparoscopic retrieval bag and was removed through
the umbilical port. Operative time was 80 minutes (Fig.
1). Oral intake started on postoperative day 1 and the
patient was discharged on day 2.

The pathological examination reported low-
grade appendiceal mucinous neoplasm with clear
margins.

Despite the patient was informed about the
need for follow-up visits, he did not attend the clinic
after discharge.

Case report 2

A 39-year-old male patient was admitted to
the emergency department with acute abdominal

pain in the epigastric region radiating to the umbilical
region and nausea, lasting 12 hours. The computed
tomography scan showed a severe appendiceal
dilatation (9 x 4.6 cm), with hypodense homogeneous
mucinous content without nodular lesions or areas with
enhancement. The adjacent adipose planes presented
inflammatory changes. There was no free fluid in the
peritoneal cavity. Conclusion: appendiceal mucocele.

CEA level was 1.8 mg/mL A scheduled
laparoscopy was performed. As the base of the
neoplasm was wide and a segment of the cecum had
to be resected, the umbilical port was enlarged to
remove the appendiceal neoplasm which appendix was
sectioned at the level of the cecum, one centimeter
distal to the appendiceal base using a self-anchoring
gastrointestinal suture. Operative time was 95 minutes
(Fig. 1). Oral intake started on postoperative day 1 and
the patient was discharged on day 3.

The pathological examination reported low-
grade appendiceal mucinous neoplasm with clear
margins.

The patient has been followed-up for three
years and in currently free of disease.

Case report 3

A 63-year-old female patient was admitted to
the emergency department with acute abdominal pain
in the right lower quadrant lasting 2 days. She felt like
feverish but did not measure her body temperature.
The computed tomography scan showed a severe
dilatation of the appendix (6 x 2.9 cm), with diffuse
thickening of the cecal walls associated with mild fat
stranding and reactive lymph node enlargement. The
presumptive diagnosis was appendiceal mucocele with
cecal involvement caused by neoplasm or inflammation.

CEA level was 0.88 mg/mL. A scheduled
laparoscopy was performed. The patient underwent
laparoscopic segmental resection of the right colon
with side-to-side ileocolonic anastomosis. Operative
time was 120 minutes (Fig. 1). Oral intake started on
postoperative day 1 and the patient was discharged on
postoperative day 4.

The pathological examination reported low-
grade appendiceal mucinous neoplasm with clear
margins, associated with acute appendicitis.

The patient has been followed-up for 2 years
and in currently free of disease.

Discussion

Low-grade AMNs are asymptomatic in
almost 50% of the cases. Abdominal pain is the most
common symptom; other symptoms include nausea
and vomiting®’. Our three patients had symptoms
(abdominal pain, nausea and vomiting).

Computed tomography scan is the diagnostic
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Computed tomography scan and surgical specimens of the three cases. A, B and C correspond to case 1; D, E and F to case 2, and G, H and | to
case 3. The white arrow indicates the appendiceal mucinous neoplasm, with hypodense homogeneous mucinous content and without solid

component in the three cases.

imaging test most used. A well-encapsulated
appendiceal cystic mass with outer diameter > 15
mm is predictive of AMN with a sensitivity of 83% and
specificity of 92%°. In our three patients the preoperative
diagnosis was made with computed tomography scan.
The presence of enhancing nodularity and irregular wall
thickening are features that have been associated with
malignancy®. None of our patients presented peripheral
calcifications or enhancing nodularity.

One advantage of computed tomography scan
is the possibility of evaluating the extent of the disease®
by identifying mucinous implants as hypodense

collections in the pericecal mesentery, perihepatic
space, Douglas pouch and rectovesical pouch'. None
of the patients reported in this paper had evidence of
mucinous implants in the abdomen.

The complications of AMNs include
appendicitis’, intussusception, gastrointestinal
bleeding®, ureteral obstruction due to mass effect?,
bowel obstruction® and appendiceal torsion”°.
Pseudomyxoma peritonei due spontaneous or
iatrogenic rupture is the most serious complication’.
In our first case report, LAMN was complicated with
counterclockwise torsion. The second and third
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cases had signs of appendicitis (the adjacent adipose
planes presented inflammatory changes), a common
complication described in AMNs37%,

Surgery is the standard care of LAMN®12
Appendectomy is safe and curative in the absence of
rupture. Partial resection of the cecum is indicated if the
LAMN has a broad base and the tumor protrudes into
the cecal lumen®® [f either cecal wall or ileum are
invaded by tumor or adequate surgical margin®%? of
at least 1 cm?® cannot be secured, ileocecal resection or
right hemicolectomy may be required®*?, In the cases
reported, the first patient underwent appendectomy,
the second patient underwent partial resection of the
cecum due to a LAMN with a broad base, and the third
patient required right segmentary colectomy due to
inflammation of the cecum, which raised the suspicion
of malignant infiltration.

The role of laparoscopy is controversial
as these neoplasms should be removed avoiding
iatrogenic rupture and peritoneal seeding®. There are
some reports about laparoscopic approaches to LAMN®
10,11 with the advantage of allowing exploration of
the entire abdominal cavity to rule out extraluminal
disease®. Laparoscopy was the approach used in our
three cases, following the recommendations to reduce
the risk of rupture, such as avoiding grasping the
tumor with forceps, use of mesoappendix as anchor
for instrumentation, of mechanical stapler to section
the base of the tumor, and of laparoscopic specimen
retrieval bags. In addition, the surgeon should be willing
to convert to an open procedure if there is a possibility
of mucin leakage!® ™.

The incidence of PMP during follow-up of
patients with LAMN is variable, ranging from 5% to
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