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1. RESUMEN

Los tumores de apéndice son una causa poco frecuente de apendicitis aguda, pero es
su principal forma de presentacion en la practica clinica. Se encuentran con frecuencia
en personas de mediana edad y muestran una gran variedad histologica. Es
importante conocerlos, para poder aplicar la intervencion quirdrgica mas adecuada.
En este trabajo, se presenta y discute la literatura disponible sobre tumores de
apéndice, usando la base de datos Pubmed con criterios de busqueda en un periodo
entre 1994 y 2017, con las palabras clave citadas abajo. Para ello se ha tenido en
cuenta la incidencia, caracteristicas clinico-patologicas, formas de diagndstico,
indicacion de procedimientos quirdrgicos, complicaciones, supervivencia a largo plazo
y factores prondsticos. Estos factores se exponen junto a un caso clinico
representativo que ha sido recogido en el Hospital Royo Villanova de Zaragoza. Con
esta revision, se ha concluido que la mayoria de tumores son benignos y una
apendicectomia es curativa. En otros casos, es necesario realizar una hemicolectomia
derecha para tratarlos. Se deberia tener en cuenta, el tamafio y la histologia tumoral,
ya gue son los parAmetros mas importantes, que definen el tratamiento y el prondstico
del paciente con una neoplasia apendicular.

Palabras clave: tumores apéndice; Anatomia apéndice; Apéndice mucinoso;
Cistoadenocarcinoma apéndice; Pseudomixoma peritoneal.

1. ABSTRACT

Appendix tumors are a rare cause of acute appendicitis, but it is their most common
form in clinical practice. They are frequently found in middle-aged people and show a
wide histology variety. It is important to comprehend them so that the most appropriate
surgical intervention can be applied. In this work, available literature on appendix
tumors is presented and discussed, considering their incidence, clinical and
pathological characteristics, diagnostic methods, indication of surgical procedures,
long-term complications and survival, and prognostic factors. Pubmed database was
used with filters of date (between 1994 and 2017), and the keywords cited below.
These factors are presented together with a clinical case which has been collected at
Royo Villanova Hospital in Zaragoza. It is concluded in this review, that most tumors
are benign and an appendectomy is curative. In other cases, it is necessary to perform
a right hemicolectomy to treat them. Tumor size and histology will be taken into
account, since they are the most important parameters that define the treatment and
the prognosis of the patient with an appendicular neoplasia.

Keywords: appendix tumors; Appendix anatomy; Appendix cystoadenocarcinoma;
Mucinous appendix; Pseudomixoma perinei.



2. INTRODUCCION

El apéndice al igual que el resto de 6rganos puede sufrir procesos tumorales, aunque
las neoplasias apendiculares comprenden en medicina una patologia poco
frecuente.'*?

La importancia de este trabajo y el por que hemos decidido llevarlo a cabo, radica en
gque la actualidad estos tumores son a menudo, diagnosticados tras una
apendicectomia de urgencia por ser confundidos con una apendicitis aguda de
etiologia infecciosa y/o inflamatoria, ya que debutan con una clinica y una radiologia
similar. Su diagnéstico preoperatorio es por lo tanto dificil y al ser una patologia rara
que se suele diagnosticar tras una intervencion, es de vital importancia el enfoque
terapéutico; varia segun el tipo de tumor y la extensién del mismo, necesitando en
ocasiones de una reintervencion tras la apendicectomia. Es un tema controvertido en
aguellos casos, en los que se sospecha el diagndstico intraoperatorio, ya que pueden
surgir dudas respecto al tratamiento quirdrgico de eleccion.

Médicos y cirujanos deben estar familiarizados con los conocimientos necesarios
relacionados con esta patologia, para realizar un diagndstico apropiado y preciso.
Esto nos llevara a un tratamiento rapido, adecuado y eficaz.

Basandonos en estudios clinico- patoldgicos y de series de apendicectomias y sus
resultados, donde se identifican y se revisan los casos de pacientes con neoplasia
apendicular, hemos podido recoger informacion de diversos autores conforme a la
bibliografia disponible y a los casos reportados.

El apéndice es un 6rgano vermiforme, con una longitud media que se sitla entre 6y 9
cm. Esta situado normalmente, en fosa iliaca derecha unido al ciego en su porcion
terminal. Aln no se conoce la funcion principal de este érgano en el ser humano, pero
se ha demostrado su participacion en el sistema inmune en la secrecion de IgA y en el
restablecimiento del biofilm caracteristico intestinal tras enfermedades diarreicas,
actuando como reservorio de bacterias intestinales.*®

Histol6gicamente, el apéndice presenta un epitelio simple cilindrico con células
epiteliales repletas de mucina. En la mucosa, encontramos glandulas tubulares
simples y abundantes nédulos linfaticos. La lamina propia posee una poblacion
abundante de linfocitos. La submucosa esta formada por un tejido conjuntivo denso.
En cuanto a la muscular externa, se distinguen dos capas de musculo liso: la
longitudinal externa y la circular interna.



Figura 1. Seccion transversal de apéndice sano adulto.1. Muscular externa. 2. Capa longitudinal externa,
3. Capa circular interna, 4. Ndodulos linfaticos. 5. Submucosa. 6. Glandulas tubulares.6

La problemética principal de este 6rgano en medicina son los procesos inflamatorios.
La apendicitis aguda que en casi todos los casos, necesita de una apendicectomia
urgente. Es la urgencia quirtrgica abdominal més frecuente. Si no se trata, tiene una
elevada mortalidad, cuya causa fundamental es la perforacion del apéndice por
diagnostico tardio.’

La apendicitis aguda se define como la inflamacién del apéndice. El sintoma mas
importante es el dolor abdominal. Inicialmente este dolor es de tipo visceral por
dilatacion apendicular, poco intenso y mal localizado. Tras 4-6 horas de evolucion,
cuando hay una participacion del peritoneo visceral, el dolor se localiza en fosa iliaca
derechay es de tipo somatico, continuo y de mayor intensidad.

Para poder diagnosticar una apendicitis aguda, se llevan a cabo determinadas
maniobras exploratorias que comentamos a continuacion:

- Signo_de McBurney: es el dolor generado en el paciente cuando realizamos una
palpacién profunda en el punto de McBurney donde se sitia el apéndice en
condiciones normales. El area de maximo dolor puede variar con la posicion y con la
longitud del apéndice.

Signo _de Blumberg o de rebote: al descomprimir bruscamente el abdomen se
produce un dolor agudo generado por la irritacion peritoneal.

- Signo de Rovsing: esta maniobra es positiva cuando al presionar el cuadrante inferior
izquierdo del paciente, se desencadena un dolor agudo en el cuadrante inferior
derecho por participacion del peritoneo parietal.

- Signo del psoas: con el paciente en decubito lateral izquierdo, el paciente tiene que
extender la pierna derecha en extension hacia la espalda. Con esta maniobra estamos
rozando al apéndice inflamado que se sitda justo por encima del musculo psoas iliaco
provocando dolor. Es Util en apendicitis retrocecales.’




- Signo de Dunphy: incremento del dolor en la fosa iliaca derecha con la tos.

- Signo del obturador: con la cadera flexionada y la rodilla en dngulo recto y rotacion
interna de la extremidad produce dolor en casos de apéndicitis pélvica.”

-Signo_de Donnelly: dolor por la compresion sobre y por debajo del punto de
McBurney, estando la pierna derecha en extension y aduccion (en apendicitis
retrocecales).

La contractura muscular la encontramos en casos de apendicitis con irritacion
peritoneal.

En el apéndice retrocecal o pélvico la palpacién abdominal puede ser normal. Ademas
en las pélvicas el tacto rectal provoca un intenso dolor a la compresion del fondo de
saco de Douglas derecho, pudiendo palparse en ocasiones una masa.’

En menos del 1% de apendicectomias realizadas, la causa no es Unicamente
inflamatoria sino también, tumoral.2 En estos casos, no contamos con un diagnéstico
preoperatorio que nos guie con el tratamiento mas apropiado para cada tipo de
neoplasia seguln su tipo histoldgico, su extension tumoral (confinado al apéndice, a
ganglios linfaticos o a otros érganos a distancia) y su pronéstico. Por esta razén, el
diagnostico se realiza mediante estudio anatomopatoldgico de la pieza, haciéndose
indispensable realizar este examen en todas las piezas quirdrgicas. Segun el
resultado, a veces se necesita de una reintervencion y/o de un seguimiento
postoperatorio.

Vamos a definir los tipos de tumores que se pueden localizar en el apéndice. Para
ellos debemos saber que, los procesos tumorales en este érgano pueden clasificarse
en tumores neuroendocrinos y tumores no neuroendocrinos.

Los tumores neuroendocrinos se engloban en su mayoria, en las neoplasias
carcinoides del apéndice.*

De crecimiento lento, y a menudo asintomaticos. Aparecen generalmente en el tercio
distal del apéndice y suelen ser de pequefio tamafio. Generalmente son benignos,
produciéndose en pacientes mas jovenes que el resto de neoplasias apendiculares.
Son mas frecuentes en mujeres. Se diagnostican por una apendicectomia o de forma
incidental en otros procedimientos pélvicos. La obstruccion del apéndice es producida
por el propio tumor. Rara vez asocian un sindrome carcinoide. En general tienen un
prondstico muy bueno.’

Los tumores no neuroendocrinos se pueden clasificar dentro del término mucoceles
o fuera de ellos.

Mucoceles

El término mucocele fue creado en 1842 por Rokitansky. En la actualidad esta
denominacién, solo se usa para la descripcion macroscépica 0 por imagenes y como
término clinico, nunca como diagnostico definitivo.®

Nos referimos con el término mucocele, a la dilatacion progresiva del apéndice por
acumulacién intraluminal de material mucoide, causada por una obstruccién del tracto
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de salida del apéndice, de etiologia maligna o benigna. Su cuadro clinico es bastante
inespecifico. Cuando el mucocele estd intacto, no supone un riesgo real para el
paciente, pero si se produce la ruptura del mismo, las células epiteliales pueden
escapar a la cavidad peritoneal transformandose en estos casos, en un proceso
maligno. Por esta razén, se debe tener especial cuidado cuando en plena intervencién
nos encontramos con este tipo de tumores.

En esta categoria, reconocemos mucoceles benignos que se estructuran en:

Quistes de retencion. Se caracterizan por un epitelio apendicular normal y se asocian
con dilatacion luminal leve. La mayoria son pequefios con un tamafio menor a 2 cm.
Cuando el tamafio es mayor de 2 cm tienen mayor riesgo de malignizar. Se comportan
de manera asintomética, descubriéndose de forma casual. La causa de la obstruccién
es, en su mayor parte, un fecalito. Se aprecian mejor en TC y RM que en la radiografia
simple de abdomen. Su tratamiento es quirlirgico, extirpando la masa.**

Hiperplasia de mucosa o p6lipo hiperplasico. No presentan atipia en el epitelio.?
Comparten cualidades con los pélipos de colon. Son sésiles o planos con bordes mal
definidos. En este caso, la obstruccién viene dada por el propio pdlipo. La forma de
presentacién es similar al quiste, como una masa en fosa iliaca derecha palpable o
diagnosticada incidentalmente.*?®

Cistoadenoma. Presenta caracteristicas benignas en el andlisis histopatolégico, con
cierto grado de atipia.®> En este caso también la causa de obstruccion, es el propio
crecimiento del tumor. Algunos cistoadenomas pueden ser la lesiébn que precede a un
tumor maligno, un cistoadenocarcinoma. Debutan en su mayoria como apendicitis
aguda.™®

Existe un mucocele de caracteristicas malignas, que corresponde al caso clinico que
se presenta en este trabajo y que también esta englobado en la clasificacién de
adenocarcinoma:

Cistoadenocarcinoma. Es un tumor maligno de estirpe epitelial. Presenta invasion del
estroma por glandulas malignas y/o presencia de moco.® Lo mas frecuente es que
estos tumores deriven de cistoadenomas mucinosos preexistentes. La apendicitis
aguda también es su modo de presentacion.’® Aparecen a partir de los cincuenta
afios.’

La principal complicacién del cuadro clinico del cistoadenocarcinoma viene siendo la
perforacion del apéndice.’ Por esta razén, seria de gran relevancia conocer antes de
la cirugia la existencia de la tumoracion, que en muy pocos casos es posible y asi,
poder evitar la diseminacion peritoneal durante la intervencion, empeorando el
pronostico del paciente.®

Adenocarcinomas

Segun la OMS, el adenocarcinoma de apéndice se define como una neoplasia epitelial
maligha con invasién mas alla de la muscularis mucosa.

El adenocarcinoma primario del apéndice con caracteristicas malignas, se divide en
varios subtipos histoldgicos: adenocarcinoma mucinoso (ya nombrado),
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adenocarcinoma colénico y adenocarcinoide.® Se ha documentado una mayor
incidencia de adenocarcinoma colénico en varones. La edad media de presentacién de
este tumor se encuentra entre los 50 y 60 afios.”®

De naturaleza epitelial, es el carcinoma que con mas frecuencia perfora el tracto
gastrointestinal ocurriendo normalmente en una etapa temprana de su evolucion
natural. Anatémicamente esta mayor frecuencia de perforacion se puede explicar por
varias razones: 1. Una muscular externa apendicular muy delgada 2. Una submucosa
débilmente vascularizada, irrigada por una arteria terminal (arteria apendicular). 3. Una
delgada serosa peritoneal.™®

Adenocarcinoide. Es un tumor de células caliciformes o carcinoide mucoso. Presenta
caracteristicas de carcinoide, siendo una variedad de éste y de adenocarcinoma.
Tiene una evolucién agresiva e impredecible. Se presenta en la quintada década de la
vida. Su diagnéstico es anatomopatolégico.’

Otros tumores

Carcinoma de células en anillo de sello. Comprende una entidad muy rara y
tenemos poca informacion sobre las distintas caracteristicas de este tumor en la
bibliografia consultada. Se conoce una mayor capacidad para extenderse fuera del
apéndice y muy mal pronéstico cuando lo encontramos.?

Linfoma primario apendicular. Comprende el 1-3 % del total de linfomas que pueden
afectar al tubo digestivo. El tubo digestivo es la localizacion mas frecuente de linfoma
extranodal. Al igual que el resto de tumores expuestos, se expresa en forma de
apendicitis aguda y no se suele sospechar antes de la operaciéon. El mas frecuente en
el apéndice es el linfoma no Hodking de células B.

Metastasis apendiculares. Si el resto de neoplasias son poco frecuentes, la
metastasis en el apéndice es rara de encontrar. Es posible la metastasis apendicular
por adenocarcinoma de colon.™

Estas neoplasias apendiculares, en concreto las mucinosas han demostrado ser la
causa mas frecuente de pseudomixoma peritoneal, una extension tumoral llamada
"Jelly Belly".® El pseudomixoma peritoneal fue descrito por primera vez en 1884 por
Werth, pero hasta 1901 no se relacioné con tumores mucinosos del apéndice. Esta
caracterizado por una ascitis gelatinosa con implantes mucinosos neoplésicos o0 no
neoplésicos en el peritoneo que difiere de la carcinomatosis peritoneal. Estos tumores
presentan un gran desafio clinico debido a la naturaleza voluminosa y no localizada de
la enfermedad y a la presencia de una matriz acelular mucinosa que rodea las células

tumorales mas viables en la cavidad abdominal.

La rareza de estos tumores, sus retos diagnosticos y los conceptos actuales sobre su
origen y gestion se exponen en este trabajo. Se presta especial importancia al
tratamiento quirGrgico ya que supone la modalidad terapéutica de eleccion. Este
variara segun las caracteristicas anatomopatoldgicas, la localizacion y la diseminacién
de cada tumor en particular. Viene a ser el tema que adquiere mayor relevancia actual
sobre los tumores apendiculares en la practica médica y quirargica.



3. PRESENTACION DE UN CASO
Paciente varén de 82 afios valorado en Urgencias por cuadro de dolor abdominal.
Antecedentes personales:

No alergias conocidas. Diabetes Mellitus tipo 2. Dislipemia. Neuropatia periférica.
Hernioplastia inguinal izquierda.

Enfermedad actual:

Dolor abdominal en hemiabdomen inferior de 24 horas de evolucién de tipo cdélico,
irradiado hacia fosa iliaca derecha, acompafiado de sensacién nauseosa y vomitos. No
ha presentado fiebre, clinica miccional, ni otra sintomatologia digestiva.

Exploracién fisica:

Afebril. Normotenso. Normocoloracion mucocutanea. Auscultacién cardiopulmonar
normal. Abdomen blando y depresible, doloroso a la palpacion en fosa iliaca derecha,
sin palparse tumoraciones.

Pruebas complementarias:

Analitica: urea 49, creatinina 1.36, PCR 6.59, leucocitos 13900, hemoglobina 14.6,
hematocrito 42.8 %.

Ecografia abdominal : lesion focal hepética de 2,5 cm, en el segmento VII, ecogénica 'y
bien delimitada, compatible con hemangioma hepatico. En fosa iliaca derecha se
identifica estructura tubular globulosa bilobulada que emerge del polo cecal de 8 cm de
longitud, por 4 cm de grosor maximo, correspondiente al apéndice cecal. Morfologia
atipica, con cambios inflamatorios. Paredes engrosadas con abundante contenido
liguido y material ecogénico libre en su interior. Aumento de densidad de la grasa
circundante. No se puede descartar contenido mucinoso u otra patologia apendicular
subyacente con cambios inflamatorios sobreafiadidos (ver anexo 1).

Evolucion:

Ante el estado clinico del paciente, y los hallazgos de las pruebas complementarias,
compatibles con patologia apendicular aguda, se propone tratamiento quirdrgico
urgente. Bajo anestesia general, se introduce un trécar de Hasson para insuflacion del
neumoperitoneo a nivel umbilical, un trécar de 12 mm en fosa iliaca izquierda, y otro
trocar de 5 mm en posicién suprapubica. Se evidencia una tumoracion apendicular de
aspecto mucinoso formando plastron inflamatorio en peritoneo parietal con sigma e
ileon terminal. Tras la liberacién parcial de la tumoracion con maniobras de diseccién
roma y con ayuda del bisturi ultrasénico, con precaucion de no romper la tumoracion,
se accede a la base del apéndice a nivel del polo cecal, realizando la seccion de la
misma con sutura mecénica, permitiendo asi la posterior liberacion de forma completa
del apéndice y de la tumoracion. Una vez realizada la hemostasia correcta y el lavado
de la cavidad abdominal, se extrae el apéndice embolsado a través del trécar
umbilical.



El postoperatorio cursa de forma favorable, siendo dado de alta el 4° dia
postoperatorio.

El estudio anatomopatolégico de la pieza es informado como “cistoadenocarcinoma
mucinoso medianamente diferenciado que infiltra hasta capa muscular del apéndice.
No se identifica invasion vascular, linfatica ni perineural. Afectacion del margen
proximal’”.

Los hallazgos histolégicos de patologia tumoral con afectacion de margenes
condicionan el hecho tener que completar la cirugia en un segundo tiempo quirdrgico.
Tras la realizacion del correspondiente estudio de extension, con un TAC
toracoabdominal realizado sin contraste sin hallazgos resefiables, el paciente se
interviene de forma programada realizando una hemicolectomia derecha
laparoscépica reglada. El postoperatorio cursa también en esta ocasién de forma
favorable, y es dado de alta el 6° dia postoperatorio.

El estudio anatomopatolégico de esta segunda pieza quirldrgica es informado como
“colon derecho sin evidentes signos neoplasicos en la pared. Dos adenomas
tubulovellosos con displasia de bajo grado. 15 ganglios linfaticos, sin signos
neoplasicos. Leve hiperplasia folicular linfoide”.

En el control en Consultas Externas, el paciente ha permanecido asintoméatico, con
buena tolerancia digestiva, y transito intestinal normalizado. Se ha realizado
seguimiento analitico y radiologico, evidenciando una elevacién progresiva del
marcador tumoral Ca 19.9 llegando hasta una cifra maxima de 47.17 (normal hasta
34.00), sin hallazgos radiologicos tanto en los estudios ecograficos como de TAC
realizados durante los dos afios siguientes al proceso primario.

Sin embargo, en el control de los 30 meses el TAC toracoabdominal realizado muestra
signos de insuficiencia cardiaca con derrame pleural bilateral, ligero derrame
pericardico, y liquido ascitico perihepatico y en gotiera izquierda, y varios implantes
peritoneales en la grasa mesentérica en mesogastrio, en vacio izquierdo, en
hipogastrio y en epiplon mayor, con adenopatias en la raiz del mesenterio, en
localizacién interaortocava y en hilio hepatico, considerandose signos de recidiva
peritoneal de su proceso tumoral (ver anexo 2).

Ante estos hallazgos radiol6gicos, el paciente es valorado por el Servicio de Oncologia
para valorar el inicio de tratamiento quimioterapico adyuvante, el cual es desestimado
dada la edad y la patologia cardiaca concomitante, siendo candidato a tratamiento
paliativo si su situacion clinica asi lo requiere.
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4. REVISION BIBLIOGRAFICA
4.1 APENDICE
4.1.1 DESARROLLO EMBRIONARIO

El apéndice deriva del intestino medio primitivo. El desarrollo del intestino medio en el
embrién se caracteriza por una rapida elongacion del intestino y su mesenterio dando
lugar a un asa intestinal primaria. Por su 4pice el asa se comunica con el saco vitelino
a través del conducto vitelino. A partir de la rama cefélica del asa, se desarrolla la
parte distal del duodeno, yeyuno y parte del ileon. La rama caudal se transforma en la
parte distal del ileon, ciego, apéndice, colon ascendente y dos tercios proximales del
colon transverso. El apéndice y el ciego en la sexta semana de gestacion, aparecen en
forma de evaginacion en el extremo caudal de dicho intestino medio, a partir de la
denominada yema cecal, que se visualiza como una pequefia dilatacion conica. Este
brote cecal emigrara progresivamente hacia la fosa iliaca derecha en un desarrollo
normal.*?

El apéndice en la porcion terminal del ciego, en forma de protuberancia, comienza a
hacerse visible ya en la octava semana del desarrollo embrionario. Hasta el quinto
mes de gestacion, no comienza a elongarse para adquirir su aspecto vermiforme.
Tanto en el desarrollo prenatal como en el postnatal el ciego presenta una velocidad
de crecimiento superior a la del apéndice, por lo que éste se ve desplazado en sentido
medial a la valvula ileocecal. En cambio, la relacion de la base del apéndice respecto
al ciego permanece constante. Las tres tenias de la capa de musculo longitudinal del
colon convergen en esta union apéndice-ciego, siendo por lo tanto, una referencia
anatomica util para la identificacion del apéndice.* Las tenias se originan en la base
del apéndice sin importar este desplazamiento.

Yema cecal Ciego Colon
ascendente
Apéndice r\ J lleon
| g
\, :
Tenia C:\\
§ > Ciego ~ 7/\\ :
e i F— g I Apéndice
A vitelino B yeyunoileales c

Figura 2. Desarrollo embriologico de ciego y apéndice. A. 72 semana. B. 82 semana. C. Recién nacido.*?

Como el apéndice se desarrolla durante el descenso del colon, a menudo, su posicién
final queda detrds del ciego o el colon. Estas posiciones del apéndice reciben el
nombre de retrocecal o retrocolica.

También es importante conocer que con el crecimiento del intestino delgado, el colon
ascendente y el descendente se ven presionados contra la pared corporal hacia el
retroperitoneo de forma secundaria, al igual que el pancreas y el duodeno.

El tejido linfatico en el apéndice aparece por primera vez dos semanas después tras el
nacimiento. Este tejido va aumentando durante toda la pubertad. Es constante en la
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primera década tras la pubertad y mas tarde comienza a disminuir con la edad.
Después de los 60 afios el tejido linfoide en el apéndice es inexistente y es comdn la
obliteracion de su luz.

4.1.2 ANATOMIA NORMAL DEL APENDICE

El ciego comprende la primera porcién del intestino grueso. Desemboca en él la Gltima
porcién del intestino delgado, el ileon, en su parte final y lateral. El apéndice se origina
en la cara posteromedial del ciego, inferior a la unién ileocecal. Es un tubo hueco y
estrecho. En un adulto sano, la longitud media del apéndice es de 6 a 9 cm de largo.
Esta longitud puede llegar a variar desde menos de 1cm hasta méas de 30 cm.Su
diametro externo comprende entre los 3y 8 mm y el interno o luminal entre 1y 3 mm.*

La posicibn anatomica del apéndice determina los sintomas y la localizacién del
espasmo muscular y de la sensibilidad dolorosa cuando el apéndice se inflama. La
base del apéndice se encuentra profunda a un punto situado a un tercio de la longitud
de una linea oblicua que une la EIAS derecha con el ombligo (el punto de McBurney
sobre la linea espinoumbilical). En inflamaciones del apéndice situado en una posicion
tipica, debe aparecer dolor a la presion en este punto y en el Punto de Lanz (punto
final del primer tercio de una linea trazada entre las espinas iliacas anteriores).

Tenia kibre -

Colon ascendente .Ocati()n Of
umbilicus
L4 vertebra

McBurney
fleon point

Richt anterior Left anterior

— Mesoapéndice “ . 1ol
superior superior liac
Apéndice liac spine spine

Lanz point

Figura 3. A. Anatomia normal del apéndice.13 B. Punto de McBurney y punto de Lanz.**

El ciego esta libre en la fosa iliaca derecha, sin adherencias peritoneales. Su
exteriorizacién es facil por un abordaje parietal electivo en la fosa iliaca derecha. Las
relaciones quirurgicas posteriores son, a distancia, retroperitoneales: vasos iliacos
externos y uréter por dentro, musculo psoas y nervio femorocutaneo por fuera. El
ciego esta recubierto casi por completo por peritoneo, es intraperitoneal y puede
elevarse libremente. Sin embargo, el ciego no tiene mesenterio. Debido a su relativa
libertad, puede desplazarse de la fosa iliaca, pero suele estar unido a la pared lateral
del abdomen por uno o mas pliegues cecales de peritoneo.
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Pliegue vascular del ciego

Receso ileocecal superior

Pliegue ileocecal (pliegue avascular de Treves)
Porcion terminal del ileon

Receso ileocecal inferior

Mesoapéndice

Arteria apendicular

Apéndice vermiforme

Vasos iliacos externos

(retroperitoneales)
Receso retrocecal

Ciego

Pliegues cecales
. . A . 15
Figura 4. Relaciones anatomicas del ciego.

A causa de su posicion intraperitoneal, el apéndice vermiforme tiene un corto
mesenterio triangular, el mesoapéndice, que deriva de la cara posterior del mesenterio
de la porcion terminal del ileon. Se fija al ciego y al apéndice proximal y contiene la
arteria apendicular.

4.1.3 VASCULARIZACION
Vascularizaciéon arterial

El apéndice vermiforme esta irrigado por la arteria mesentérica superior. La arteria
mesentérica superior nace de la arteria aorta abdominal, inmediatamente debajo del
tronco celiaco (anterior a la parte inferior de la vértebra L1).

Después de dar la primera rama (arteria pancreaticoduodenal inferior), de la a.
mesentérica superior salen las arterias yeyunales e ileales del lado izquierdo. La
arteria mesentérica superior pasa por detrds del colon trasverso. Del lado derecho
salen tres ramas:

La arteria colica media: la primera de las tres ramas. Sale después de que la arteria
mesentérica superior aparezca inferior al pancreas y se introduce en el mesocolon
transverso dividiéndose en dos ramas (izquierda y derecha). La rama derecha se
anastomosa a la arteria colica derecha. Irriga los 2/3 derechos del colon transverso.

La arteria colica derecha: rama irregular, se dirige a la derecha en situacién
retroperitoneal para irrigar el colon ascendente. Cerca del colon se divide en una rama
descendente para anastomosarse con la arteria ileocdlica y una rama ascendente que
anastomosa con la colica media formando un arco arterial. La arteria coélica derecha
acaba en el &ngulo hepatico.

La arteria ileocolica: ultima rama derecha en direccidon descendente hacia fosa iliaca
derecha donde se divide en rama superior y rama inferior. La rama superior se
anastomosa con la arteria coélica derecha. La rama inferior se divide en rama cdlica,
cecal, apendicular e ileal.
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El origen y distribucion de estas ramas es variable. La rama cdlica irriga la primera
porcién del colon ascendente. Las_ramas cecales (anterior y posterior) pueden salir del
Mismo tronco o separadas e irrigan la parte correspondiente del ciego. La arteria cecal
anterior pasa por delante del ileon. La arteria cecal posterior por detras.

La rama apendicular entra en el margen libre del mesoapéndice vy llega al apéndice e
irriga esta zona. Esta rama nace de la arteria cecal posterior o de la arcada ileocdlica.
Desciende por detrds del ileon y gana el borde mesentérico del apéndice:
adhiriéndose a éste, junto a su base y continuando hasta su punta. O, mas
frecuentemente, acercandose paulatinamente al apéndice penetrandolo cerca de su
punta. El tipo de vascularizacion apendicular es terminal (sin red anastomética).

Por ultimo la rama ileal, irriga la porcion final del ileon antes de anastomosarse con la
a. mesentérica superior para formar la arcada ileocolica. De esta arcada nacen arterias
cecales y la arteria apendicular.

Estas tres ramas como hemos visto se encargan de la irrigacién de ileon terminal,
ciego, apéndice, colon ascendente y dos tercios del colon transverso. También se
pueden encontrar variantes de origen en la arteria apendicular y arterias apendiculares
accesorias.

Colon transvarso

Arteria colica media ___

Anteria pancraaticoduodenal inferiar
Arteria mesentérica suparior

Yeyuno

Arteria colica derecha

e ACTIAS YEYUNAIRS
Colon ascendents )

Arteria leocdlica \asos rectos

-

Arterla cecal antenior ileon

Apéndice Arterias ileales
Artena cecal postarior Anteria apendicidar

. o . L .13
Figura 5. A. Distribucion de la arteria mesentérica superior.
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Drenaje venoso

La vena mesentérica superior recoge sangre del intestino delgado, ciego, colon
ascendente y colon transverso. Empieza en la fosa iliaca derecha con la union de
venas del ileon terminal, ciego y apéndice y asciende por el mesenterio a la derecha,
superior a la arteria mesentérica superior. Se une a la vena esplénica para formar la
vena porta, por detras del cuello del pancreas. Son tributarias de esta vena, las venas
yeyunal, ileal, ileocdlica, colica derecha y colica media. Las venas del apéndice se
ubican con la arteria, en el mesenterio del apéndice.13

V. cavainferior

V. gdstrica izquierda

V. porta hepatica
V. esplénica
. gistrica derecha

d Flexura célica izquierda
V. mesentérica

superior V. mesentérica inferior

{ gastro-omental

derecha V. célica media

| . pancreatico-
| duodenales

V. colica derecha V. colica izquierda
V. c0lica

V. mesentérica inferior

Colon
descendente

V. lleocdlica
Vvsigmoideas.

V. rectal superior
. cecales

V.apendicular Colon sigmoideo

Figura 6. Drenaje venoso apendicular.14
Drenaje linfatico

Las estructuras irrigadas por la arteria mesentérica superior drenan a los nodulos
preadrticos cerca de su propio origen. El drenaje linfatico de la region ileocecal es a
través de una cadena de ganglios alrededor de las arterias apendicular, ileocélica y
mesentérica superior que llegan al ganglio celiaco y a la cisterna del quilo.”® Los
linfocitos formados en los ganglios pasan a la luz del apéndice.

4.1.4 VARIANTES ANATOMICAS DEL APENDICE

La ubicacion del apéndice puede variar en relacion a su desarrollo, llegando a
encontrarse en cualquier parte del cuadrante inferior del abdomen, la pelvis o el
retroperitoneo.
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Aungue como se ha comentado, la base de implantacién del apéndice en el ciego es
constante, la direccién, las relaciones parietales y vasculares del apéndice son
variables. Podemos distinguir variaciones anatémicas del ciego o del apéndice.

Variantes anatémicas de posicion del ciego

Las anomalias de rotacion, déficit o exceso de emigracion del ciego en el desarrollo
embriologico explican las diferentes localizaciones anatomicas halladas del ciego con
su correspondiente apéndice. La variante de posicion mas frecuente es el ciego
pélvico especialmente en las mujeres, siendo menos frecuente en el varén. También
se han descrito casos de ciego subhepatico.™®

Figura 7. Localizaciones ectdpicas del ciego.16
Variantes anatomicas de posicion apendiculares

1.- Posicion retrocecal o retrocdlica. Es la posicion mas comun, aparece en un 50%
de los casos.™ Por detras del ciego o de la porcion inferior del colon ascendente o
ambos. El apéndice retrocecal se extiende superiormente hacia la flexura célica
derecha y suele estar libre. En ocasiones se encuentra bajo la cubierta peritoneal del
ciego, donde suele fusionarse con el ciego o con la pared posterior del abdomen.

Las causas de esta posicion son: desarrollo asimétrico del brote cecal, adherencias
peritoneales anormales durante el descenso del ciego a la fosa iliaca derecha
(apéndice retrocecal fijado por adherencias peritoneales detras del ciego y que
remontan por detras del colon ascendente, incluso hasta el angulo derecho o apéndice
retrocecal libre no fijado detras de un ciego flotante o de un colon ascendente libre).

El caracter intra o extraperitoneal de esta localizacion retrocecal condiciona por tanto,
estas variantes y las dificultades de exéresis quirirgica.

2.-Posicién pélvica o descendente. El apéndice puede proyectarse inferiormente
hacia o por encima del borde del estrecho superior de la pelvis. La posicién pélvica o
descendente del apéndice es la segunda posicion mas comuan. Por regla general, la
punta del apéndice se dirige hacia abajo sobre el masculo psoas mayor y segun su
longitud puede quedar suspendida sobre el borde de la pelvis. Puede tener relacion
con la vejiga, el recto, el Gtero, el ovario y el ligamento ancho.*®

3.- Posicion subcecal del apéndice. Es en la que se encuentra el apéndice en fosa
iliaca y la cubierta peritoneal de esa fosa separa el 6rgano del muasculo iliaco. El
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apéndice con su mesenterio esta girado en sentido horario de izquierda a derecha y
con frecuencia su punta esta dirigida hacia arriba.

4.- Posicion preileal o anterior. La extremidad distal del apéndice se dirige hacia
arriba y hacia adelante sobre la parte terminal del ileon. Es rara.

5.- La posicion esplénica o post-ileal. Es alun més rara. A partir de un ciego siempre
en posicién normal, el apéndice esta orientado hacia dentro, pasa por detras de la
Ultima asa de intestino delgado hacia la cara posterior del mesenterio.

Tenia libre

Preilaal
”~

Postileal

Retrocecal Pealvico

Subceacal

Figura 8. Variantes de posicion en el apéndice.13
En aquellos pacientes que presentan anomalias congénitas como una malrotacion del
intestino medio en su desarrollo embrionario o que presentan un situs inverso, el ciego
y el apéndice abandonaran su habitual ubicacion que es la fosa iliaca derecha
pasando a localizarse en fosa iliaca izquierda.

En la malrotacion de intestino medio, intestino delgado y porcién proximal de colon
rotan de manera parcial o no logran girar alrededor del eje de la arteria mesentérica
superior en su desarrollo normal fetal.

El situs inverso es otra malformacién congénita, infrecuente y de caracter autosémico
recesivo. Se caracteriza por la trasposicién de érganos toracicos y abdominales a
través del plano sagital, produciéndose una inversion de los 6rganos viscerales hacia
el lado contrario de su ubicacién natural. En este caso el apéndice se encontraria en la
fosa iliaca izquierda. Se ha descrito un caso inusual de adenocarcinoma mucinoso
como el de nuestro caso clinico en el situs inverso.*’

Otros casos de apéndice izquierdo serian: un ciego que ha migrado a causa de un
mesenterio largo o un apéndice excesivamente largo que cruza la linea media.
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Y por ultimo, comentar las variaciones de posicién durante el embarazo. Durante esta
etapa hay cambios anatémicos en el apéndice y aumento de la laxitud abdominal que
complica mas la valoracion clinica. A pesar de esto, el 74% de las pacientes
embarazadas presentan dolor en el cuadrante inferior derecho en caso de apendicitis
sin diferencias entre las semanas de embarazo.*

Figura 9. Desplazamiento del apéndice en el embarazo.”
4.2 TUMORES APENDICULARES
4.2.1 DEFINICION

Los tumores de apéndice comprenden una patologia rara en medicina.®>*®*® No es
comun encontrarnos con ellos en la practica diaria, pero cuando aparecen se debe
tener un concepto claro de su tratamiento, ya que resulta el punto mas importante a
tener en cuenta. Son todo un desafio para cirujanos, radidlogos y patélogos a la hora
de llevar a cabo el diagnostico por imagen o preparar su intervencion quirdrgica. No
hay unas estrategias firmes de tratamiento y en muchas ocasiones la decision
terapéutica se debe tomar en el mismo momento de la intervencion.

4.2.2 CLASIFICACION

En la actualidad, las neoplasias de apéndice comprenden varias clasificaciones
establecidas sin consenso (ver anexo 3). La mas aceptada es la definida por La
Organizacibn Mundial de la Salud (OMS) 2010 que clasifica a los tumores
apendiculares en dos grupos principales: las neoplasias neuroendocrinas y los
carcinomas apendiculares.

Tabla 1.Clasificacién de tumores apendiculares de la oms.?

Lesion Clasificacion Presentacién
Tubular
Lesiones Adenoma Velloso
premalignas Tibulovelloso

Displasia (neoplasia intraepitelial) de bajo grado
Displasia (neoplasia intraepitelial) de alto grado

Balipo hiperplasico
Adenoma/pdlipo sésil aserrado
Adenoma aserrado tradicional

Lesiones serradas/
asemadas

Adenocarcinoma mucinoso
i Adenocarcinoma Meoplasia mucinosa de bajo grado (MMABG o LAMN)
Carcinoma Carcinoma con células en anillo de sello

Carcinoma indiferenciado

Neoplasias neuroendocrinas
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1. Tumores neuroendocrinos apendiculares (TNE)

El término neuroendocrino se reserva para una descripcion amplia de enfermedad que
comprende caracteristicas mas agresivas. En cambio, se usa el término carcinoide
para aquellos tumores que presentan mejores caracteristicas histologicas.

Los carcinoides, son tumores primarios no epiteliales del apéndice, al igual que los
adenocarcinoides y los tumores mesenquimales que pueden afectar al apéndice.

El grado de los tumores neuroendocrinos segun la OMS, es determinado por el indice
mitotico y el Ki-67. Se diferencian en bajo grado 6 G1, grado Intermedio 6 G2 y alto
grado 6 G3.

Tabla 2. Grados de TNE. 20

Grade NETs appendix Tumor differentiation

Low grade (G1) =2 mitoses /10 lugh power fields (HPF) or <Ki-67<3%. Well-differentiated
Intermediate grade (G2) 2-10 mitoses /| 10 HPF or Ki-67 between 3 and 20%.  Well-differentiated

High grade (G3) =10 mitoses / 10 HPF or Ki-67>20%. Poorly differentiated

Dentro de la clasificacion tumoral carcinoide encontramos diversos tipos histolégicos.
Pueden afectar al apéndice, los de células enterocromafines que secretan serotonina,
de células L y de células PP/PPY.?°

2. Carcinomas apendiculares

Se clasifican en tumores epiteliales primarios del apéndice benignos: los quistes de
retencion, los pélipos y generalmente los mucoceles menores de 2cm. En malignos:
las neoplasias mucinosas de bajo grado (LAMN), alto grado (adenocarcinomas
mucinosos) y adenocarcinomas no mucinosos.’

Los adenocarcinomas del apéndice estan ordenados histolégicamente en: mucinosos
y no mucinosos. Estos se clasifican en grados de acuerdo con los carcinomas
colorrectales.’

La clasificacion de los tumores mucinosos apendiculares es objeto de controversia y la
terminologia utilizada por ellos inconsistente, especialmente cuando carecen de
caracteristicas completamente malignas, pero se asocian con la extension fuera del
apéndice.

Los tumores mucinosos apendiculares se pueden clasificar como bajo grado o
adenocarcinoma mucinoso, basandonos en elementos arquitecténicos y citologicos.
Tumores clasificados como bajo grado (LAMN) con estricta valoracion patologica y que
se localizan Unicamente en el apéndice, se ha demostrado que tienen un
comportamiento de caracter clinico benigno. Cuando se identifica invasion destructiva
de la pared apendicular, proliferaciones epiteliales complejas o alto grado de atipia
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nuclear en estos tumores, generalmente presentan un curso clinico agresivo y deben
clasificarse como adenocarcinomas mucinosos o de alto grado. Por otro lado, tumores
de bajo grado asociados con tumor peritoneal de alto grado se comportan como
adenocarcinoma.?

. 2 . . Z . 9
Tabla 3. Graduacién adenocarcinomas mucinosos de apéndice.

Meoplasia Clasificacion TNM® Arquitectura Rasgos celulares Mitosis
Meoplasia Similar al adenoma con un frente Células neopldsicas en una sola
mucinosa de bajo . . amplio de invasidn, caracterizado capa; pueden ser columnares,
grado (MMABG, Mucinosos de bajo grade por atrofia y fibrosis de la submucosa | cubicas o planas; nicleo pequeno v Raras
LAMN) y muscular, pero no desmoplasia. reqular con displasia de bajo grado.

Adenocarcinoma
mucinoso

Mucingsos de alte grado

Patrén invasivo com estroma
desmoplasico. Mucina residual
luminal. Variable ndmero de células

Displasia de alto grado, al menas
focalmente.

Mds comunes,
pueden ser
atipicas.

en anillo de sello.

La 7 " edicion del sistema de estadificacion del Comité Conjunto Americano del Cancer
(AJCC) separa adenocarcinoma apendicular de adenocarcinoma colorrectal. Clasifica
a los adenocarcinomas apendiculares como tumores mucinosos de bajo grado (bien
diferenciado) y de alto grado (moderado y mal diferenciado). Requiere esta
clasificaciéon para la distincion de estadio IV en adenocarcinomas apendiculares. El
adenocarcinoma mucinoso de grado bajo con afectacion peritoneal se clasifica como
etapa IVa.?

Los adenocarcinomas no mucinosos, estarian clasificados como adenocarcinoma
colénico y adenocarcinoide.?

Otro tipo de tumores que se salen de estas clasificaciones y que son menos
frecuentes son: linfomas, carcinoma de células en anillo de sello y metastasis.

4.2.3 EPIDEMIOLOGIA

Los tumores primarios de apéndice se encuentran en un 0.9 - 1,4 % de muestras
pertenecientes a apendicectomias segln estudios.®* Representan aproximadamente
el 0,4%- 1% de los tumores malignos que se pueden encontrar en el tracto
gastrointestinal.>*

Alrededor del 50% de los tumores apendiculares son tumores carcinoides.”** Se ha
aceptado ampliamente que el apéndice es el 6rgano més afectado del cuerpo humano
por tumores carcinoides, seguido del intestino delgado y el recto, pero recientemente
se ha descrito que otros lugares como el intestino delgado o el recto se corresponden
a lugares mas comunes de presentacion. Las tasas globales de incidencia de los
tumores carcinoides en el tracto gastrointestinal se han incrementado
significativamente en los Gltimos afios, aunque han disminuido las tasas de incidencia
en 6rganos como el apéndice.”
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Incidence of appendiceal neoplasms found in 7970 appendectomy specimens.

Appendiceal neoplasm N
Carcinoid 42
Benign tumors
Mucinous cystadenoma 7
Villous adenoma
Malignant tumors
Adenocarcinoma 8
Lymphoma
Metastasis 11
Total 74

Figura 10. Incidencia de neoplasias apendiculares en 7970 muestras de apendicectomias. 18

Tumores malignos primarios del apéndice se encontraron en 0,1% de
apendicectomias.’® Los adenocarcinomas primarios de apéndice comprenden dentro
de todas las neoplasias gastrointestinales, menos de un 0,5% del total.?®

En un estudio de pacientes que presentaron adenocarcinoma primario del apéndice, el
55% de los pacientes tenian la variedad mucinoso. De los pacientes con
adenocarcinoma mucinoso casi la mitad de ellos presentaron pseudomixoma
peritoneal. El otro 45% de pacientes, presentaron adenocarcinoma de tipo col6nico y
tumor adenocarcinoide. *°

El riesgo de padecer un tumor apendicular es parecido en hombres y mujeres.’ Se
describe una incidencia mayor en mujeres para los tumores carcinoides. "*?’ La edad
de presentacion se sitla entre 55-65 afios, aunque para el carcinoide esta edad media
disminuye.”8182

El SEER (Programa de Vigilancia, Epidemiologia y Resultados Finales del Instituto
Nacional del Cancer en EEUU) incluye los casos de neoplasias malignas invasivas del
apéndice reportadas entre 1973 y 1998. En la poblacion representada por el programa
SEER, la incidencia ajustada por edad de neoplasias apendiculares fue de 0,12 casos
por 1.000.000 de personas por afio.?

Existen ciertos factores de riesgo que han demostrado influir en el desarrollo de cancer
en el apéndice como son: colitis ulcerosa,”® antecedente de displasia o cancer
colorrectal, mutacion del gen K-ras y pérdida del cromosoma 18q.

Aunque las alteraciones genéticas en los tumores apendiculares no estan bien
definidas, se ha demostrado la participacion de DPC4 y los genes cercanos en el
cromosoma 18q (DCC y / o JV-18) en la patogénesis de los adenocarcinomas
apendiculares.®

En tumores mucinosos de bajo grado apendiculares, se ha sugerido una mayor
frecuencia de la mutacion genética K-ras que en otras lesiones de mayor grado como
adenomas de colon benignos y carcinomas. Este hecho, apoya fuertemente un posible
papel etiologico de la mutacion K-ras en el desarrollo de esta lesion.*
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4.2.4 CLINICA

Los pacientes que presentan un tumor apendicular acuden tipicamente con una clinica

compatible con una apendicitis aguda.***®* La apendicitis aguda es la

presentacion inicial de neoplasias primarias del apéndice en mas de un 50% de los
2,18

casos.”

Los sintomas de presentacion mas frecuentes son por tanto, dolor abdominal
inespecifico en forma de célicos y espasmos abdominales, asi como distension
abdominal.®**

En el examen fisico puede encontrarse fiebre, dolor en el punto de McBurney, dolor de
rebote y defensa muscular. No se han identificado sintomas especificos del cancer
apendicular.

Otros modos de presentacion menor en los tumores apendiculares son: masa

abdominal palpable, obstruccién intestinal, anemia, pérdida de peso y dolor abdominal
- 3

crénico.

En adenomas y adenocarcinomas mucinosos, es posible la presentacion de una
clinica més larvada y un inicio insidioso, con un dolor en fosa iliaca derecha de
semanas o meses de evolucion, acompafiado de una masa palpable.*

Afortunadamente, encontrar una neoplasia apendicular oculta en una cirugia de
urgencia por apendicitis aguda es raro. Sin embargo, se debe tener en cuenta que su
incidencia aumenta si el paciente presenta una masa inflamatoria apendicular en el
momento de la exploracién. Se ha demostrado una elevada incidencia (entre el 5,9-
12%) de tumores malignos apendiculares en pacientes que presentan una masa
apendicular.?

La mayoria de los tumores carcinoides del apéndice son asintomaticos y se descubren
de manera accidental. No suelen dar sintomas hasta que afectan la base del apéndice
0 metastatizan."” En un 10% de tumores carcinoides, pueden aparecer signos y
sintomas relacionados con un sindrome carcinoide: enrojecimiento, taquicardia,
diarrea severa e hipotension. La secrecion de serotonina es la causa principal de este
sindrome."

4.2.5 DIAGNOSTICO

Rara vez se diagnéstica un tumor apendicular antes de su intervencion quirdrgica y
menos del 50% de los casos se diagnostica en la intervencion.?%3

Las pruebas de imagen que mas nos darian datos para sospechar una tumoracién
apendicular antes de la intervencion serian: la ecografia, la tomografia computerizada
o la resonancia magnética abdominal. Pero en la actualidad y en la préactica clinica,
éstas apenas son realizadas ante la sospecha de una apendicitis aguda, porque
pensar en un tumor apendicular en estos casos es poco frecuente.

Por otro lado, se ha demostrado un aumento en el diagndéstico accidental de cancer
apendicular. Se puede explicar por un incremento de pacientes que son sometidos a la
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tomografia computarizada y por el uso de la laparoscopia por otras causas,
suponiendo una mejora de la visién de la cavidad abdominal.?%3*

En la analitica sanguinea se puede encontrar una elevaciéon en el recuento de
leucocitos y/o elevacion del nivel de proteina C reactiva.®La Tomografia
computarizada abdominal puede revelar dilatacion del apéndice, especialmente en
casos de cistoadenocarcinoma mucinoso.

Figura 11 . Cistoadenocarcinoma mucinoso A. Dilatacion apendicular vista en TAC. B. Lesion quistica en
extremo apendicular. 3

En caso de sospecha de neoplasia en el apéndice, tanto de forma preoperatoria como
intraoperatoria, el apéndice vermiforme debe ser extirpado en su totalidad para
examinar la muestra histolégicamente. Esto se atribuye principalmente a la ausencia
de caracteristicas clinicas, ecograficas o radiolégicas especificas de esta enfermedad
para establecer un diagndstico definitivo sin la anatomia patolégica en la mayoria de
ocasiones.

La sospecha macroscopica de un tumor apendicular en la cirugia es importante para
tomar la mejor decisién.? Se debe plantear la sospecha de neoplasia de tipo mucinoso
en un apéndice que presente un diametro superior a 15 mm, tejido blando,
engrosamiento de la pared o irregularidad.®*

Cistoadenomas y cistoadenocarcinomas mucinosos son de los pocos tumores
apendiculares que pueden ser diagnosticados antes de la operacion. En el
adenocarcinoma mucinoso, en el examen macroscépico de la pieza, se puede
observar acumulacion de mucosidad en el lumen apendicular y engrosamiento focal de
la pared del mismo. Dependiendo de la evolucion mucinosa tumoral, en el examen
microscOpico de anatomia patolégica de la pieza, podemos identificar varias
imagenes.
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Figura 12. A. Hiperplasia mucosa mucinosa apendicular sin atipias. B. Cistoadenoma mucinoso
apendicular, pleomorfismo leve y atipia nuclear. C. Cistoadenocarcinoma con pleomorfismo
nuclear,abundantes figuras mitéticas y glandulas invadiendo la pared apendicular.®

Cuando nos encontramos con un mucocele apendicular, tenemos que hacer un
diagnostico diferencial con otros procesos que pueden presentarse en fosa iliaca
derecha con caracteristicas similares.

Tabla 5. Diagnéstico diferencial del mucocele apendicular.9

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL MUJERES

Liquido en asas | Apendicitis Diverticulo de | Quistes anexiales
intestinales Meckel

Diverticulos con | Abscesos Quiste Embarazo ectopico
liquido mesentérico
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En el diagnéstico por imagen, los mucoceles apendiculares vistos en radiografias
simples de abdomen dan poca informacion. En ocasiones, se visualizan calcificaciones
en fosa iliaca derecha o un efecto de masa sobre el ciego, el intestino o la vejiga.**

En la ecografia se ven como lesiones encapsuladas y quisticas. El reconocimiento del
signo de la piel de cebolla ecografica en una masa quistica, en el cuadrante inferior
derecho puede facilitar el diagndstico preoperatorio de mucocele apendicular ya que
se define, como un signo patognomanico tipico formado por la mucina laminar.*

Figura 13. Mucocele apendicular con el signo de piel de cebolla en ecografl'a.35

La tomografia computerizada nos aporta una buena representacién anatomica de
estas lesiones, que se observan como estructuras quisticas atenuadas con una pared
lisa de espesor variable. La resonancia magnética es Uutil para la deteccion de
adenomas incidentales y de la ruptura del mucocele y para diferenciar tumores
mucinosos de gran tamafio de otras patologias intra o retroperitoneales en casos
dudosos.*

Segun una revision de 92 pacientes con adenocarcinoma primario de apéndice, en
ninguno de ellos se realizo un diagnostico acertado antes de la cirugia , y fue dado el
diagndstico intraoperatoriamente Gnicamente en un 32%.%

Los carcinoides apendiculares pueden permanecer silentes durante muchos afos, y
suelen producir sintomatologia en aquellos casos que ya han metastatizado.™’ En los
estudios de imagen de estos tumores, se aprecia un proceso de apendicitis aguda y
pueden asociarse calcificaciones.*

En los tumores carcinoides, el estudio de extension tras su diagndstico incluye niveles
de cromogranina A en sangre. En tumores entre 1 y 2 cm, comprende un método de
screening. Si los niveles superan 5.000 g/l predice una mala evolucion requiriendo de
estudios adicionales.’
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4.2.6 TRATAMIENTO
Apendicectomia laparoscopica

Bajo anestesia general se coloca al paciente en posicidn decubito supino, con el brazo
derecho en abduccién y con el brazo izquierdo a lo largo del cuerpo. Se utilizan un
trocar de Hasson umbilical para la insuflacion del neumoperitoneo, y un trécar de 5 o
12 mm en fosa iliaca izquierda, y otro de 5 mm en posicion suprapubica, siendo
opcional la colocacion de un cuarto trocar de 5 mm en hipocondrio derecho.

Tras realizar un inspeccion de la cavidad abdominal, se coloca la mesa quirdrgica en
posicién de antiTrendelenburg y decubito lateral izquierdo, siendo preciso en caso de
importantes peritonitis aspirar la cavidad abdominal previamente a esta colocacion.

Se movilizan el epiplon mayor y las asas de intestino delgado hacia arriba y hacia la
izquierda para acceder a la fosa iliaca derecha y a la pelvis, localizando el polo cecal y
la entrada del ileon terminal. En algunos casos es preciso despegar de forma parcial el
ciego del peritoneo parietal derecho para conseguir un mejor abordaje. Liberado el
apéndice cecal de posibles adherencias, se diseca el meso apendicular y se realiza el
clipaje de la arteria apendicular, hasta dejar el apéndice libre, solamente suspendido
de su base a nivel del ciego. Esta Ultima se liga antes de realizar la seccion con sutura
trenzada o con sutura mecanica en funcidbn de las caracteristica anatémicas.
Comprobada la hemostasia, y tras realizar un exhaustivo lavado y aspirado de la
cavidad abdominal en todos sus cuadrantes, se extrae el apéndice embolsado en una
bolsa de 6rganos a través del orificio del trocar umbilical.

A B

36

Figura 13. A. Posicién quirdrgica. B. Colocacion de trocares.
Hemicolectomia derecha laparoscopica

El abordaje quirargico del colon derecho por via laparoscépica se realiza en decubito
supino con las piernas separadas, con el brazo derecho en abduccién y con el brazo
izquierdo a lo largo del cuerpo, y de medial a lateral. Tras realizar una inspeccion
completa de la cavidad abdominal en busca de posibles adherencias o lesiones no
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conocidas que hayan podido pasar inadvertidas, deben retirarse hacia la izquierda las
asas del intestino delgado y desplegar hacia arriba el epiplon mayor y el colon
transverso, lo cual se facilitard colocando la mesa quirlrgica en posicién de
antiTrendelenburg y decubito lateral izquierdo. Estas maniobras consiguen exponer el
mesocolon derecho y transverso, y el ileon terminal, marcando asi los limites de
reseccion. El control vascular del pediculo ileocélico se debe realizar en su origen en
la aorta. Para ello, con traccién vertical sobre el ciego, se abre la hoja peritoneal
proxima a la zona del pediculo para hacer una diseccion individualizada de los vasos
ileocolicos, sobre los que debe realizarse un clipaje o sellado. Posteriormente, se debe
identificar el duodeno en su tercera porcién y despegarlo por completo con diseccién
roma del plano del mesocolon antes de iniciar las maniobras de exéresis del mismo
hasta la salida de la arteria colica media. La seccion del meso de los ultimos 10 cm del
ileon terminal, la movilizacion del angulo hepético tras la apertura de la transcavidad
de los epiplones, y la seccion del peritoneo parietal derecho completan la diseccion. La
reseccion termina seccionando el ileon terminal y el colon transverso con suturas
mecanicas, para posteriormente realizar una anastomosis ileocolica reestableciéndose
asi el transito intestinal, y un cierre de los mesos abiertos. Comprobada la hemostasia,
y tras lavar y aspirar la cavidad abdominal, se extrae la pieza quirdrgica a través de
una minilaparotomia protegida, a nivel suprapubico (incision de Pfannestiel).

Tratamiento de tumores carcinoides

La mayor parte de ellos se encuentran en la punta del apéndice. Su potencial para
malignizar y metastatizar se relaciona directamente con el tamafio. Este se considera
el factor prondstico mas importante.®” Por esta razon, es tan importante establecer un
algoritmo diagnéstico segun el diametro que presenten y decidir de este modo el
tratamiento a seguir.

Como se sabe que los tumores de un tamafio menor a 1 cm muy raras veces se
extienden de forma local o diseminada, el tratamiento de elecciobn es la
apendicectomia.*?*%33738

Para neoplasias mayores de 1 cm y menores de 2cm se establece como prioridad,
para enfocar el tratamiento, la localizacion de la tumoracién. En estos casos, si el
tumor se localiza en zona media o punta del apéndice, el tratamiento serd el mismo
que en los menores de 1cm, se indica la apendicectomia. En cambio, si la localizacién
de la masa la encontramos en la base apendicular, los margenes de reseccion del
tumor resultan positivos, existe pleomorfismo celular con un alto indice mitético, hay
afectacion del mesoapéndice o se ha diseminado de forma metastasica planteariamos
una hemicolectomia derecha.®?%3"3®

Cuando estos tumores ya superan los 2cm, nos planteariamos de entrada una
hemicolectomia derecha.'®®
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Figura 14. Algoritmo para tratamiento de pacientes con carcinoide apendicular. 4

En la variedad denominada adenocarcinoide el tratamiento mas adecuado es la
hemicolectomia derecha ante un tumor de este tipo.”?’ Se realizara
independientemente de que esté completamente localizado, debido a que su
comportamiento es mas agresivo, la extension intraperitoneal es comudn y tiene un alto
riesgo de metéstasis.’

Tratamiento de adenocarcinomas apendiculares

El tratamiento estandar aplicado a los adenocarcinomas de apéndice es la
hemicolectomia derecha’!®?® En estos tumores tendremos en cuenta si el
adenocarcinoma €s mucinoso 0 no.

En los mucinosos, el tratamiento quirdrgico es controvertido. En estos tumores, la
extension a ganglios linfaticos es poco frecuente, a diferencia de la diseminacion
peritoneal, que se presenta en un alto porcentaje de pacientes en comparacién con el
adenocarcinoma no mucinoso.?®

La apendicectomia se realiza para cistoadenomas mucinosos e hiperplasia de mucosa
cuando la base apendicular esta intacta. En cambio, se recomienda hemicolectomia
derecha para cistoadenocarcinomas mucinosos como el de nuestro caso o mucoceles
con invasion del mesoapéndice, tamafio superior a 2 cm 0 margenes de seccién o
ganglios positivos.>* "33

Parece no existir un beneficio terapéutico con la hemicolectomia derecha en aquellos
casos en los que el adenocarcinoma mucinoso presenta ganglios linfaticos afectados o
metastasis.”’ Se ha definido por otro lado, que si hay afectacién metastasica de los
ganglios linfaticos ileocdlicos apendiculares o distales o el margen de reseccion ha
sido inadecuado tras la reseccién la hemicolectomia si es una buena opcién.** Se
sugiere por lo tanto, que cuando se identifique siembra tumoral en el peritoneo se evite
la hemicolectomia derecha ya que no confiere mayor supervivencia.***!
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El adenocarcinoma no mucinoso de apéndice deben ser tratado por hemicolectomia
derecha, incluso si se trata de un procedimiento que se tiene que realizar en un
segundo tiempo, asi lo cita la literatura.”**®

Se debe considerar terapia adyuvante después de la evaluacion oncoldgica en
neoplasias malignas.® Se recomienda aplicar quimioterapia con 5-Fluoracilo,
especialmente en pacientes afectados por adenocarcinoma que presenten
diseminacion a ganglios.’

La quimioterapia ha demostrado un beneficio significativo independientemente de la
histologia en adenocarcinomas apendiculares con enfermedad localizada. Sin
embargo, para la enfermedad en estadio 1V, el beneficio de la quimioterapia sistémica
varia segun la histologia y el grado, concluyendo que, los adenocarcinomas
apendiculares mucinosos bien diferenciados, no obtienen ningun beneficio respecto a
la supervivencia con la quimioterapia sistémica.?

Se recomienda la extirpacién de ovarios en mujeres postmenopausicas, debido a la
alta frecuencia de metastasis ovaricas.”*

Se considera que la citorreduccién agresiva quirdrgica seguida de quimioterapia
intraperitoneal es lo mas adecuado para el tratamiento de pseudomixoma peritoneal,
debido a la participacion peritoneal difusa de esta neoplasia. 3%23%4

Tumor apendicular Screening colon

Cistoadenocarcinoma
mucinoso

Adenocarcinoide
Adenocarcinoma

Benigno (adenoma-

Carcinoide
mucocele)

>2cm

Citoreduccion
Quimioterapia
intraperitoneal
hipertérmica

Hemicolectomia
derecha

Margen de seccion +

Invasion del
mesoapéndice

Hemicolectomia
derecha

Figura 15. Algoritmo de tratamiento tras diagnostico anatomopatélogico de un tumor apendicular.7
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4.2.7 COMPLICACIONES

Una de las principales complicaciones de las neoplasias mucinosas de apéndice es el
pseudomixoma peritoneal.>*® Esta caracterizado macroscopicamente por implantes
tumorales numerosos y mucinosos en la cavidad peritoneal y frecuentemente
voluminosos sin crecimiento extraperitoneal. La historia natural del pseudomixoma es
indolente, pero progresiva. Estos tumores mucinosos son el origen mas comun de
esta patologia neoplasica y se ha demostrado también su desarrollo en mujeres con
tumores ovaricos, 243444

El apéndice es el origen primario de pseudomixoma peritoneal en la gran mayoria de
los casos, tanto en hombres como mujeres.**** Se ha definido que los tumores de
ovario mucinoso asociados en mujeres en estos casos, son neoplasias secundarias.
Estas neoplasias ovaricas se describen probablemente, como resultado de la
diseminacion del moco implantado y de las células epiteliales neoplasicas mucinosas
del pseudomixoma peritoneal.*®

4.2.8 PRONOSTICO Y SEGUIMIENTO

Excepto para el carcinoma de células en anillo de sello, el grado de la enfermedad en
el momento del diagndstico es el predictor mas importante de la supervivencia.®

Los pacientes con tumores carcinoides obtienen mejores resultados en el seguimiento
que el resto de neoplasias malignas.® En los carcinoides, la tasa de supervivencia a
los 5 afios es del 76 %.*° Si el tumor no est4 extendido mas alla del apéndice, la tasa
de supervivencia supera el 90% en 5 afios.>**°

El prondstico del tumor adenocarcinoide es menor que el de carcinoide clasico, ya que
estos tumores en un 50% de los casos presentan signos de mal prondéstico como
afectacion de mesoapéndice, 6rganos adyacentes o peritoneo.’

Quistes de retencion y adenomas tienen un prondstico excelente con tasas de
supervivencia a los 5 afios de 91-100%.*

En el adenocarcinoma primario de apéndice variara el prondstico dependiendo del
subtipo de adenocarcinoma y de la extension tumoral del mismo.?**° La tasa de
supervivencia global a los 5 afios del adenocarcinoma tipo colénico es del 55% y para
el mucinoso del 58%.%° pero varia con la etapa y con el grado, segin resultados de
seguimiento.”® Se identifica una tasa de supervivencia superior en estos tumores,
después de proceder a una hemicolectomia derecha frente a una apendicectomia
Unicamente.?*?® A los 5 afios, la supervivencia global estratificada por grado, fue
similar en los estadios de la enfermedad I-lll, pero no para la enfermedad en estadio
V. %

Dentro de los adenocarcinomas que afectan al apéndice, el de prondstico mas
favorable es el adenocarcinoma mucinoso, asi lo confirma la literatura.?®*° La razén
principal esta relacionada con que, no tiene diseminacion hematogena o linfatica, por
lo tanto su diseminaciébn a 6Organos intra o extraabdominales es poco probable,
mejorando el pronostico frente al tipo colénico.
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En tumores mucinosos de bajo grado confinados al apéndice, ningln paciente
experimentd recurrencia en un seguimiento a los 6 afios. Cuando existe diseminacion,
las tasas de supervivencia a los 3, 5 y 10 afios son del 100%, 86% y 45%,
respectivamente.?> En comparacién con otro estudio, el seguimiento a 1, 3, 5y 10
anos en estos tumores diseminados, las tasas de supervivencia global fueron del 96%,
91%, 79% y 46%, respectivamente.*®

Si revisamos los pacientes con adenocarcinoma mucinoso, las tasas de supervivencia
fueron del 90% y 44% a los 3 y 5 afios.”* Tras 10 afios de seguimiento todos los
pacientes con adenocarcinoma mucinoso se habian perdido en el seguimiento o
estaban muertos.*®

Dos factores que se han asociado significativamente con la supervivencia en los
tumores mucinosos son: la presencia de mucina fuera del cuadrante inferior derecho
del abdomen y la presencia de células epiteliales en la cavidad peritoneal fuera del
apéndice en tumores epiteliales no carcinoides.*’

Se ha descrito un riesgo importante de padecer otra neoplasia epitelial situada en el
sistema gastrointestinal, especialmente en el colon en aquellos pacientes en los que
se diagnostica un tumor epitelial apendicular.’® Esta justificada la vigilancia de
tumores sincrénicos o metacronicos, especialmente del tracto gastrointestinal, 92631
Por esta razon durante la cirugia, se recomienda la exploracién abdominal completa.

En aquellos casos en los que se encuentra un tumor peritoneal voluminoso, el
prondstico empeora, sobretodo en adenocarcinomas mucinosos.” En estos casos con
diseminacion peritoneal, se han obtenido resultados en los que se concluye, que la
hemicolectomia derecha no confiere una ventaja respecto a la supervivencia de
pacientes con neoplasias mucinosas apendiculares.*>**

Es de utilidad, la medicibn de los marcadores tumorales CEA (antigeno
carcinoembrionario) y CA19.9 (antigeno carbohidrato 19-9) en la evaluacién de
pacientes con pseudomixoma peritoneal tratados con cirugia citorreductora y
quimioterapia intraperitoneal hipertérmica (HIPEC). Se ha observado que los valores
de estos marcadores tumorales se relacionan con la extension del tumor. CA19.9 ha
demostrado ser un marcador tumoral mas util que CEA para el seguimiento y en
aquellos casos en los que este marcador no disminuyo tras el tratamiento, se identifico
una mayor tasa de recurrencia al afio que los pacientes en los que se normalizaron los
valores de CA 19.9. Por lo tanto se sabe, que estos marcadores también tienen un
valor prondstico para predecir la recurrencia de la enfermedad.*
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5. DISCUSION

Dentro de la diversidad histol6gica de los tumores apendiculares, en casi todas las
series se ha establecido que los tumores carcinoides son los que con mas frecuencia
afectan a este oOrgano.""*®**?* E| programa SEER registra en su serie al
adenocarcinoma mucinoso como diagnostico mas frecuente en un total de 1645 casos
de tumores apendiculares en un periodo de 26 afios, pero en este estudio solo fueron
incluidos aquellos carcinoides clasificados como malignos.®

Segun Nitecki et al, el 55 % de los pacientes que presentaron adenocarcinoma
primario apendicular, eran adenocarcinomas mucinosos. El otro 45% de pacientes,
presentaron adenocarcinoma de tipo colénico y tumor adenocarcinoide.?® El resto de
neoplasias se reparten entre neoplasias mucinosas epiteliales benignas y otras menos
frecuentes como células en anillo de sello o linfoma no-Hodgkin.

Se ha descrito un riesgo similar de padecer un tumor en el apéndice entre hombres y
mujeres.”” A excepcion del carcinoide, que es mas frecuente en mujeres que en
hombres.»"#%2" Segin McCusker et al, los hombres presentaron una mayor
proporcion de adenocarcinomas colénicos en comparacion con adenocarcinomas
mucinosos.®

Maggard et al, definen que el sitio mas comun de incidencia de tumores carcinoides en
el tracto gastrointestinal es el intestino delgado.?® Por el contrario, Godwin afirma que
la mayoria de tumores carcinoides aparecen en el apéndice.*

La mayoria de los canceres primarios del apéndice se presentan en una edad media
entre 55-65 afios en ambos sexos,® a excepcion de carcinoide, que tiene una edad
media de diagndstico en menores de 40 afios.”?'%%’

La presentacién mas comun de los tumores de apéndice segln autores, coincide que
es la apendicitis aguda en un 45-50% de los casos. “#%?3%0334] tratar quirGrgicamente
con apendicectomia una apendicitis aguda, los tumores apendiculares aparecen en un
0,9-1,4% de los casos.®?°

Si en la exploracion se identifica una masa inflamatoria apendicular, la aparicion de
tumores en este drgano es mayor, asi lo han mostrado series recientes. Segun Texeira
et al, hasta en un 12% de los casos con masa inflamatoria apendicular nos
encontrarfamos con un tumor maligno apendicular.?

A pesar de que el diagndstico preoperatorio es la excepcion y no la regla en las
neoplasias apendiculares, recientes estudios nos muestran un aumento en el nimero
de diagndsticos accidentales. Se ha relacionado especialmente, con un aumento en el
namero de pacientes sometidos a la tomografia computarizada y por el uso de la
laparoscopia con la mejora de la vision de la cavidad abdominal.®*®*

Segun Nitecki et al, el adenocarcinoma de tipo colonico tiene una mayor incidencia de
metastasis a ganglios linfaticos que otros tumores mas frecuentes como lo son el
adenocarcinoma mucinoso o el carcinoide.?® McCusker et al, define que en el 64% de
pacientes con carcinoma de células en anillo de sello, habia afectaciébn de nddulos
linfaticos, comportando una proporcién significativamente mayor que el resto de
histologias.?

32



La existencia de un gran numero de neoplasias benighas, ademas de la baja
agresividad de la mayoria de las neoplasias malighas, hace que la apendicectomia
sea suficiente en un gran niumero de casos. Segun Connor et al, la hemicolectomia
derecha estaria reservada cuando los tumores son adenocarcinomas o tumores
carcinoides mayores de 2 cm.'® Asi se ha confirmado con posterioridad.*"***® Aunque
Fornaro et al, define que no hay evidencia que demuestre un beneficio en cuanto a la
supervivencia de la hemicolectomia derecha frente a la apendicectomia simple en
pacientes con tumores carcinoides mayores de 2 cm de diametro.*’

Se recomienda hemicolectomia derecha para mucoceles con invasion del
mesoapéndice, tamafio superior a 2 cm 0 margenes de seccibn o ganglios
positivos.>*"343% Stocchi et al, en un estudio retrospectivo de tumores mucinosos,
recomienda que todos los tumores mucinosos, sin importar el tamafo, deben ser
extirpados para evitar una progresion maligna. Indica la hemicolectomia derecha
cuando la lesién sugiere malignidad.®* Sin embargo, seguin autores como Turaga et al,
define que al descubrir un adenocarcinoma mucinoso con ganglios positivos o
metastasis no parece existir un beneficio terapéutico con la hemicolectomia
derecha.”® Otros autores por el contrario, solo la desaconsejan, por no aportar
beneficios, nicamente cuando se presenta diseminacion peritoneal.**

Se ha desaconsejado el uso de la laparoscopia en el tratamiento de mucoceles
apendiculares, debido a su posterior diseminacion peritoneal y se ha recomendado
convertir la laparoscopia a laparotomia abierta en el caso de encontrarnos con un
mucocele durante la intervencion.”* En cambio, otros estudios han descrito a la
laparoscopia como un procedimiento aceptable y seguro para el tratamiento de
tumores mucinosos.*3!°1%2%3

Las lesiones epiteliales primarias de apéndice son raras, entre ellas un tercio
corresponden a neoplasias epiteliales mucinosas y especialmente estas lesiones
apendiculares son las que pueden progresar a pseudomixoma peritoneal.*®?
Pseudomixoma peritoneal es una enfermedad poco frecuente, con una incidencia
estimada de 1 por millén/ afio.” EIl tratamiento dptimo para tumores epiteliales con
pseudomixoma se ha propuesto con una extirpacion completa de la tumoracion y
quimioterapia intraperitoneal.”?3*2

Segun Connor et al se identifica una alta incidencia de cancer colorrectal sincrénico y
metacrénico en todos los tumores apendiculares, describiendo una mayor frecuencia
en tumores primarios malignos del apéndice.”® Segun Nitecki et al, una segunda
neoplasia maligna primaria se produjo en un 35% de pacientes con adenocarcinoma
primario apendicular, de los cuales la mitad se identificaron en el tracto
gastrointestinal.?® Asi también lo muestra el resto de la literatura consultada. 3*92%31-3¢

Como en la mayoria de tumores malignos, el subtipo histolégico ha demostrado ser un
importante predictor de la supervivencia global y especifica de la enfermedad en
pacientes con neoplasias apendiculares.*

La supervivencia global a cinco afios mas elevada en tumores apendiculares se ha
definido para carcinoide y la més baja para el carcinoma en células de anillo de
sello.®?"*° Se ha afirmado la importancia del grado histolégico en la prediccion de los
resultados de supervivencia para los pacientes con adenocarcinoma apendicular.??
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El adenocarcinoma primario apendicular de prondstico mas favorable es el
adenocarcinoma mucinoso, asi lo confirma la literatura.%?®* Las tasas de
supervivencia para tumores mucinosos de bajo grado son mayores cuando las
relacionamos con las de adenocarcinomas mucinoso.?®

6. CONCLUSION
1. Los tumores primarios en el apéndice son poco frecuentes.

2.Dentro de la clasificacion tumoral, los que presentan mayor incidencia son los
tumores carcinoides.

3.Debutan en forma de apendicitis aguda en la mayoria de los casos, en consecuencia
suponen un reto diagnéstico preoperatorio.

4. Mediante técnicas de imagen como la ecografia, el TC o la RM podemos
identificarlos de un modo mas preciso, pero pocas veces se realizan estas pruebas
antes de intervenirlos por su cardcter urgente de presentacion.

5. Las neoplasias mucinosas corresponden a una categoria tumoral cuya extension
mas importante es la peritoneal cuando se perforan, que en muchas ocasiones esto
ocurre en la misma intervencion.

6.El tratamiento esta basado en la apendicectomia y la hemicolectomia derecha. La
indicacion de una intervencion u otra, se define segun el tamafio tumoral, la histologia,
la afectacion de la base o el mesoapéndice, la extension linfatica y del momento del
diagndstico. La mayoria de los tumores que afectan al apéndice son benignos y
pueden ser tratados Unicamente con la apendicectomia, excepto adenocarcinomas y
los carcinoides mayores de 2 cm y adenocarcinoides que requieren de una
hemicolectomia derecha.

En conclusion decir que, el conocimiento de los tumores apendiculares y de sus
complicaciones en el momento del diagndstico que suele ser intraoperatorio, es
importante para poder aplicar la técnica quirtrgica mas adecuada.
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7. ANEXOS

ANEXO 1

CASO CLINICO. ECOGRAFIA DE URGENCIAS
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ANEXO 2

CASO CLINICO.

RECIDIVA TUMORAL VISTA EN TAC
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ANEXO 3
WHO histological classification of tumours of the appendix'

Figura 16. Clasificacion histologica WHO de tumores del apéndice.54

TNM classification of tumours of the appendix

Figura 17. Clasificacion TNM de tumores de apéndice.54

37



8. BIBLIOGRAFIA

1. Ruoff, C., Hanna, L., Zhi, W., Shahzad, G., Gotlieb, V., & Saif, M. W. (2011).
Cancers of the appendix: review of the literatures. ISRN oncology, 2011.

2. Esmer-Sanchez, D. D., Martinez-Ordaz, J. L., Roman-Zepeda, P., Sanchez-
Fernandez, P., & Medina-Gonzalez, E. (2003). Appendiceal tumors. Clinicopathologic
review of 5,307 appendectomies. Cirugia y cirujanos, 72(5), 375-378.

3. Rabie, M. E., Al Shraim, M., Al Skaini, M. S., Algahtani, S., EI Hakeem, I., Al
Qahtani, A. S., ... & Hummadi, A. (2015). Mucus containing cystic lesions “mucocele” of
the appendix: the unresolved issues. International journal of surgical oncology, 2015.

4. Charles Brunicardi. F. Schwartz Principios de Cirugia. 9° Edicién. Afo 2011.
Editorial McGraw-Hill Interamericana editores, s. a. de c. v. México,D.F

5. Laurin, M., Everett, M. L., & Parker, W. (2011). The Cecal Appendix: One More
Immune Component With a Function Disturbed By Post-Industrial Culture. The
Anatomical Record, 294(4), 567-579.

6. Ross, Michael.H. Atlas de Histologia Descriptiva. 12 Edicion. Afio 2012. Editorial
Médica Panamericana S.A.C.F. Buenos Aires, Argentina.

7. P. Parrilla Paricio, J.I Landa Garcia. Cirugia Asociacion Espafiola de Cirujanos. 2°
Edicién. Afio 2010.Editorial Médica Panamericana,S.A. Madrid.

8. McCusker, M. E., Coté, T. R,, Clegg, L. X., & Sobin, L. H. (2002). Primary malignant
neoplasms of the appendix. Cancer, 94(12), 3307-3312.

9. Santamaria, A. Z., Serrano, J. R. S., Botero, A. M. C., Gonzélez, R. U., Castrillon, L.
M. O., Zapata, S. I., & Molina, N. Z. NEOPLASIAS MUCINOSAS DEL APENDICE.

10. Guraya, S. Y., & Almaramhy, H. H. (2011). Clinicopathological features and the
outcome of surgical management for adenocarcinoma of the appendix. World Journal
of Gastrointestinal Surgery, 3(1), 7-12.

11. Li, Y., Li, M, Li, X.,, & Sang, H. (2017). Metastasis to the appendix from
adenocarcinoma of the ascending colon: A case report. Medicine, 96(11), e6357.

12. Sadler TW. Langman Embriologia Médica. 12° Edicion. Afo 2012. Lippincott
Williams & Wilkins.

13. Richard.L.D, Wayne.V, Asdam.W.M. Gray Anatomia para Estudiantes. 12
Edicion.Afo 2005. Elsevier Espafia, S.A. Madrid.

14. Schinke.M, Schulte. E, Schumacher.U. Prometheus. Texto y Atlas de Anatomia.
2° Edicién. Afio 2012. Editorial Médica Panamericana. Madrid.

15. Frank.H. Netter. Atlas de Anatomia Humana. 42 Edicién. Aio 2007. Editorial
Elservier Doyma, S.L. Barcelona.

16. Marrie A. Chirurgie de I'appendice iléo-ca ecal. Encycl. Méd. Chir. (Elsevier, Paris-
France), Techniques chirurgicales . Appareil digestif, 40-500, 1991, 16 p.

38



17. Petrou, A., Papalambros, A., Katsoulas, N., Bramis, K., Evangelou, K., &
Felekouras, E. (2010). Primary appendiceal mucinous adenocarcinoma alongside with
situs inversus totalis: a unique clinical case. World journal of surgical oncology, 8(1),
49.

18. Connor, S. J., Hanna, G. B., & Frizelle, F. A. (1998). Appendiceal tumors. Diseases
of the Colon & Rectum, 41(1), 75-80.

19. Smeenk, R. M., Van Velthuysen, M. L. F., Verwaal, V. J., & Zoetmulder, F. A. N.
(2008). Appendiceal neoplasms and pseudomyxoma peritonei: a population based
study. European Journal of Surgical Oncology (EJSO), 34(2), 196-201.

20. Teixeira, F. J. R., do Couto Netto, S. D., Akaishi, E. H., Utiyama, E. M.,
Menegozzo, C. A. M., & Rocha, M. C. (2017). Acute appendicitis, inflammatory
appendiceal mass and the risk of a hidden malignant tumor: a systematic review of the
literature. World Journal of Emergency Surgery, 12(1), 12.

21. Misdraji, J., Yantiss, R. K., Graeme-Cook, F. M., Balis, U. J., & Young, R. H.
(2003). Appendiceal mucinous neoplasms: a clinicopathologic analysis of 107
cases. The American journal of surgical pathology, 27(8), 1089-1103.

22. Asare, E. A., Compton, C. C., Hanna, N., Kosinski, L., Washington, M. K., Kakar,
S., ... Overman, M. J. (2016). The impact of stage, grade, and mucinous histology on
the efficacy of systemic chemotherapy in adenocarcinomas of the appendix: analysis of
the National Cancer Data Base (NCDB). Cancer, 122(2), 213-221.

23. Murphy, E. M. A., Farquharson, S. M., & Moran, B. J. (2006). Management of an
unexpected appendiceal neoplasm. British journal of surgery, 93(7), 783-792

24. Terada, T. (2009). Non-invasive Adenocarcinoma of the Vermiform Appendix:
Incidence and Report of Four Cases among 512 Appendectomies. Gastroenterology
Research, 2(4), 238-241.

25. Maggard, M. A., O'connell, J. B., & Ko, C. Y. (2004). Updated population-based
review of carcinoid tumors. Annals of surgery, 240(1), 117-122.

26. Nitecki, S. S., Wolff, B. G., Schlinkert, R., & Sarr, M. G. (1994). The natural history
of surgically treated primary adenocarcinoma of the appendix. Annals of
surgery, 219(1), 51.

27. McGory, M. L., Maggard, M. A., Kang, H., O’'Connell, J. B., & Ko, C. Y. (2005).
Malignancies of the appendix: beyond case series reports. Diseases of the colon &
rectum, 48(12), 2264-2271.

28. Matsushita, M., Tanaka, T., Omiya, M., & Okazaki, K. (2010). Significant
association of appendiceal neoplasms and ulcerative colitis rather than Crohn's
disease. Inflammatory bowel diseases, 16(5), 735.

29. Maru, D., Wu, T. T., Canada, A., Houlihan, P. S., Hamilton, S. R., & Rashid, A.
(2004). Loss of chromosome 18q and DPC4 (Smad4) mutations in appendiceal
adenocarcinomas. Oncogene, 23(3), 859-864.

39



30. Zauber, P., Berman, E., Marotta, S., Sabbath-Solitare, M., & Bishop, T. (2011). Ki-
ras gene mutations are invariably present in low-grade mucinous tumors of the
vermiform appendix. Scandinavian journal of gastroenterology, 46(7-8), 869-874.

31. Stocchi, L., Wolff, B. G., Larson, D. R., & Harrington, J. R. (2003). Surgical
treatment of appendiceal mucocele. Archives of surgery, 138(6), 585-590.

32. Xiao, S. Y. (2010). Mucinous neoplasms of the vermiform appendix. Surgical
pathology clinics, 3(2), 395-409.

33. Lai, C. W., Yue, C. T., & Chen, J. H. (2013). Mucinous cystadenocarcinoma of the
appendix mimics acute appendicitis. Clinical Gastroenterology and Hepatology, 2(11),
ell.

34. Tirumania, S. H., Fraser-Hillb, M., Auerc, R., Shabanab, W., & Walshb, C. (2013).
Frank Leeb, John G. Ryanb aDepartment of Radiology, Montreal General Hospital,
McGill University Health Center, 1645 Avenue Cedar, Montreal, Quebec, H3G 1A4,
Canada; bDepartment of Diagnostic Imaging, The Ottawa Hospital, General Campus,
501 Smyth Road, Ottawa, Ontario, K1H 8L6, Canada; cDepartment of Surgical
Oncology, The Ottawa Hospital, The University of Ottawa. Cancer Imaging, 13(1), 14-
25.

35. Caspi B, Cassif E, Auslender R, Herman A, Hagay Z, Appelman Z. The onion skin
sign. a specific sonographic marker of appendiceal mucocele.J Ultrasound
Med. 2004;23:117-121.

36. A.Valverde, H. Mosnier. Tratamiento quirtrgico del cancer del colon derecho. Afio
2013. Elservier Masson SAS.

37. Fornaro, R., Frascio, M., Sticchi, C., De Salvo, L., Stabilini, C., Mandolfino, F., ... &
Gianetta, E. (2007). Appendectomy or right hemicolectomy in the treatment of
appendiceal carcinoid tumors?. Tumori, 93(6), 587.

38. O’Donnell, M. E., Badger, S. A., Beattie, G. C., Carson, J., & Garstin, W. |. H.
(2007). Malignant neoplasms of the appendix. International journal of colorectal
disease, 22(10), 1239-1248.

39. Persaud, T., Swan, N., & Torreggiani, W. C. (2007). Giant Mucinous Cystadenoma
of the Appendix 1. Radiographics, 27(2), 553-557.

40. Turaga, K. K., Pappas, S. G., & Gamblin, T. C. (2012). Importance of histologic
subtype in the staging of appendiceal tumors. Annals of surgical oncology, 19(5), 1379-
1385.

41. Gonzalez-Moreno, S., & Sugarbaker, P. H. (2004). Right hemicolectomy does not
confer a survival advantage in patients with mucinous carcinoma of the appendix and
peritoneal seeding. British Journal of Surgery, 91(3), 304-311.

42. Gough, D. B., Donohue, J. H., Schutt, A. J., Gonchoroff, N., Goellner, J. R., Wilson,
T. O, ... & Van Heerden, J. A. (1994). Pseudomyxoma peritonei. Long-term patient
survival with an aggressive regional approach. Annals of surgery, 219(2), 112.

40



43. Van Ruth, S., Acherman, Y. |. Z., Van de Vijver, M. J., Hart, A. A. M., Verwaal, V.
J., & Zoetmulder, F. A. N. (2003). Pseudomyxoma peritonei: a review of 62
cases. European Journal of Surgical Oncology (EJSO), 29(8), 682-688.

44. Young, R. H. (2004, May). Pseudomyxoma peritonei and selected other aspects of
the spread of appendiceal neoplasms. In Seminars in diagnostic pathology (Vol. 21,
No. 2, pp. 134-150). WB Saunders.

45. Prayson, R. A., Hart, W. R., & Petras, R. E. (1994). Pseudomyxoma peritonei. A
clinicopathologic study of 19 cases with emphasis on site of origin and nature of
associated ovarian tumors. The American journal of surgical pathology, 18(6), 591-603.

46. Pai, R. K., Beck, A. H., Norton, J. A., & Longacre, T. A. (2009). Appendiceal
mucinous neoplasms: clinicopathologic study of 116 cases with analysis of factors
predicting recurrence. The American journal of surgical pathology, 33(10), 1425-1439.

47. Carr, N. J., McCarthy, W. F., & Sobin, L. H. (1995). Epithelial noncarcinoid tumors
and tumor-like lesions of the appendix. A clinicopathologic study of 184 patients with a
multivariate analysis of prognostic factors. Cancer, 75(3), 757-768.

48. Van Ruth, S., Hart, A. A. M., Bonfrer, J. M. G., Verwaal, V. J., & Zoetmulder, F. A.
N. (2002). Prognostic value of baseline and serial carcinoembryonic antigen and
carbohydrate antigen 19.9 measurements in patients with pseudomyxoma peritonei
treated with cytoreduction and hyperthermic intraperitoneal chemotherapy. Annals of
surgical oncology, 9(10), 961-967.

49. Godwin, J. D. (1975). Carcinoid tumors an analysis of 2837 cases. Cancer, 36(2),
560-569

50. Moreno, S. G., Shmookler, B. M., & Sugarbaker, P. H. (1998). Appendiceal
mucocele. Surgical endoscopy, 12(9), 1177-1179.

51. Park, K. J., Choi, H. J., & Kim, S. H. (2015). Laparoscopic approach to mucocele of
appendiceal mucinous cystadenoma: feasibility and short-term outcomes in 24
consecutive cases. Surgical endoscopy, 29(11), 3179-3183.

52. MIRALIAKBARI, R., & CHAPMAN III, W. H. H. (1999). Laparoscopic treatment of
an appendiceal mucocele. Journal of Laparoendoscopic & Advanced Surgical
Techniques, 9(2), 159-163.

53.Ju, Y. T, Park, S. T., Ha, W. S., Hong, S. C,, Lee, Y. J,, Jung, E. J., ... & Choi, S.
K. (2011). Laparoscopic resection of a appendiceal mucocele. Journal of the Korean
Surgical Society, 80(Suppl 1), S21-S25.

54. Hamilton, S. R., & Aaltonen, L. A. (Eds.). (2000). Pathology and genetics of
tumours of the digestive system (Vol. 48). Lyon:: IARC press.

41



Universidad Zaragoza

42



