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Resumo

O pseudomixoma peritoneal (PMP) caracteriza-se pela produ-
¢ao e acumulagao progressiva de um fluido mucinoso na cavi-
dade peritoneal, resultante da ruptura de tumores produtores
de mucina, geralmente do apéndice e do ovario e menos fre-
guentemente do pancreas, bexiga e célon. E uma doenca rara,
mais frequente nas mulheres, com uma incidéncia estimada
de um caso por milh&o de habitantes por ano, surgindo numa
idade média entre cinquenta a setenta anos. Clinicamente o
PMP caracteriza-se por ter uma evolugao indolente e conse-
quentemente o diagndstico é tardio. O tratamento consiste em
peritonectomia e ressecgao de 6rgdos ndo nobres, chamada
de cirurgia citorreductiva, em combinagdo com quimioterapia
intraperitoneal hipertérmica. Neste artigo relatamos o caso de
uma doente idosa com pseudomixoma peritoneal com prova-
vel origem no ovario esquerdo.
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Introducao

O pseudomixoma peritoneal (PMP) caracteriza-se pela produgéo e
acumulagdo progressiva de um fluido mucinoso na cavidade peri-
toneal, resultante da ruptura de tumores produtores de mucina,
geralmente do apéndice e do ovario e, menos frequentemente, do
pancreas, bexiga ou cdlon." E uma doenca rara, mais frequente nas
mulheres,? com uma incidéncia estimada de um caso por milhao de
habitantes por ano, surgindo numa idade média entre 50 a 60 anos.®
A sua fisiopatologia é explicada, iniciaimente, pela transformacgao
neoplasica das células caliciformes que, consequentemente, leva a
um aumento na produgao de mucina dentro do érgéo. Com o tem-
po pode ocorrer perfuracéo e, posteriormente, o liquido mucinoso é
libertado na cavidade peritoneal, levando a formagéo de colecgbes
de mucina e implantes intraperitoneais.

Inicialmente classificado como adenomucinose peritoneal dissemi-
nada e carcinomatose mucinosa peritoneal, estes termos deixaram
de ser utilizados desde a nova classificacéo da Organizagdo Mundial
de Saude, em 2010, que classificou PMP em adenoma, PMP de bai-
x0 grau e PMP de alto grau, dependendo, respectivamente, do baixo
e alto grau de malignidade do tumor mucinoso primario.*

O PMP caracteriza-se por uma evolugéo clinica indolente o que leva
a um diagndstico tardio ou alcangado de forma incidental.® Por ve-

Abstract

Pseudomyxoma peritonei (PMP) is a disease characterized
by production and accumulation of a mucinous fluid in the
peritoneal cavity, resulting in most cases from mucin pro-
ducing tumors generally of the appendix and ovaries but
less frequently from the pancreas, colon and bladder. It is
a rare disease, more frequent in women, with an estimated
incidence of one case per million per year, with a mean age
of 50-70 years. Clinically it has a painless indolent course
and consequently diagnosis is made at an advanced stage.
Treatment consists in peritonectomy and visceral resec-
tions, called cytoreductive surgery (CRS), in combination
with hyperthermic intraperitoneal chemotherapy. In this
article we report the case of an elderly patient with pseu-
domyxoma peritonei with probable origin in the left ovary.
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zes, pode ter uma apresentagao clinica agressiva.® Numa fase mais
avangada da doencga surgem sintomas de dor e distensao abdomi-
nal. O PMP tende a permanecer confinado ao abddémen por muitos
anos. Apresenta um potencial clinico agressivo para a recorréncia
local, sendo sempre letal na auséncia de tratamento radical.” A prin-
cipal causa de morte resulta da obstrugéo do trato gastrointestinal
secundaria a formagéo de aderéncias a partir de implantes perito-
neais'” ou entdo devido ao aumento da pressao intra-albdominal —
por ascite mucinosa. A taxa de sobrevida em 5 e 10 anos é de 50-
70% e 10-32%, respectivamente.®

A etiologia de PMP ¢é controversa.® A evidéncia aponta para uma
coexisténcia, na maioria dos casos, de tumores do apéndice e do
ovario'? e demonstra que uma grande quantidade dos tumores do
ovério serdo efectivamente secundarios a tumores do apéndice.™°
Na verdade, técnicas de imunohistoquimica e genética molecular su-
portam a hipdtese de que, na maioria casos, 0s tumores encontra-
dos no ovario sao de facto neoplasias metastizadas de um apéndice
perfurado.™

A tomografia computorizada com contraste é considerada o
meio auxiliar diagnostico ideal para identificar e caracterizar o
grau de envolvimento dos 6rgaos da cavidade peritoneal. Nao
existem marcadores especificos para esta patologia mas es-
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Tabela 1: Estudo analitico realizado no servigo de urgéncia

Hb 8,4 g/dL
Leuc 9,7 1073/uL
Plaq 228 000
ureia 57 mg/dl
Creat 0,7 mg/dL

Bilir. total 0,23 mg/dl
AST 13 U/L

ALT 10 U/L
GGT 10 U/L

FA 92 U/L

Albumina 2,6 g/dL
PCR 38,2 mg/L

tudos apontam que os marcadores tumorais CEA e CA19-9
encontram-se elevados em cerca de 50% dos casos.'? Desde
Sugarbaker' que o tratamento consiste na cirurgia citorredutiva
- peritonectomia e resseccao de 6rgaos - em combinagao com
quimioterapia intraperitoneal hipertérmica. Esta ultima permite,
por um lado, uma penetragdo mais eficiente dos farmacos nos
tecidos afectados, e por outro, uma exposicao sistémica mini-
ma.13

Caso clinico

Mulher, 87 anos, auténoma, recorreu ao servico de urgéncia (SU),
por quadro de dor e edema dos membros inferiores com uma sema-
na de evolugao, associado a anorexia, perda ponderal, ndo quantifi-
cada, e aumento do perimetro abdominal com cerca de dois meses
de evolug&o. Negava outra sintomatologia. Histdria pessoal de dia-
betes melittus e dislipidemia, medicada com sitagliptina, acarbose,
gliclazida, metformina e sinvastatina. Sem historia familiar ou alergias
conhecidas de relevo. Ao exame fisico encontrava-se pélida, ema-
grecida, anictérica. Apresentava o abdomen distendido com ascite
de grande volume (sem tens&o abdominal) e edema simétrico dos
membros inferiores até a raiz das coxas. O estudo analitico revelou
ligeira anemia microcitica; sem outras alteragbes relevantes (Tabela
1). Ecografia abdominal mostrou a presenca de massa solida entre
0 estébmago e pancreas, com cerca de 9 cm de maior dimenséo e
ascite de grande volume (Fig. 1). Efectuada paracentese diagnostica,
obtendo-se saida de um produto viscoso (gel). O estudo bioquimico
e citolégico foi impossibilitado pela viscosidade da amostra, ndo se
tendo obtido qualquer resultado, o estudo microbiolégico e a pesqui-
sa de micobactérias foi negativa.

Admitida no Servigco de Medicina Interna para estudo etioldgico de
ascite mucinosa. O estudo inicial mostrou elevagéo dos marcadores
tumorais CEA e CA19-9 e CA125 no limite superior da normalida-
de. Os exames de imagem, tomografia computorizada téraco-abdo-
mino-pélvica (Fig. 2), endoscopia digestiva alta e colonoscopia nao
apresentavam outras alteracoes além das previamente descritas.

O caso foi exposto em reunido multidisciplinar, na qual foi assumido
o diagnéstico provavel de pseudomixoma peritoneal. Dada a condi-
¢éo clinica da doente, decidiu-se n&o progredir no estudo etioldgi-
€0, sendo dada indicacéo para orientar a doente para uma Unidade
de Cuidados Paliativos. No entanto, cerca de uma semana apds,
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Figura 1: Ecografia abdominal onde se observa massa com
cerca de 9cm

desenvolveu quadro de véomitos persistentes e dispneia. Tendo em
conta a impossibilidade de realizar paracentese evacuadora (devido
a grande viscosidade do liquido ascitico), decidiu-se avangar para
laparotomia exploradora como uma manobra de resgate. Foi reali-
zada ressecgao de massa pré-pancreatica (com cerca de 13 cm de
comprimento) e drenados cerca de 12L de liquido ascitico. Durante
o procedimento foi objectivada a presenca de um ovario esquerdo
“em cacho de uvas", sendo realizado no mesmo acto ooforectomia
esquerda. As amostras foram enviadas para estudo histopatolégico
que confirmou a presencga de tumor epitelial mucinoso do tipo in-
testinal com malignidade borderline do ovério esquerdo, tumor do
estroma extra-gastrointestinal (E-GIST) na massa e liquido ascitico
com caracteristicas de pseudomixoma peritoneal (Fig. 3).

O procedimento cirdrgico descrito resolveu o quadro de vomitos e,
dada a estabilidade clinica da doente, teve alta orientada para uma
Unidade de Cuidados Paliativos.

Discussao

O PMP caracteriza-se por ser um processo indolente e progressivo,
0 que justifica o facto do diagndéstico ser na maioria das vezes tardio.
No caso apresentado, consideramos que a doente ja apresentaria
este diagndstico varios meses ou até anos antes do inicio da sinto-
matologia. Os vomitos persistentes apresentados resultaram do au-

Figura 2: TC abdémino-pélvica onde ¢é evidente presenca
de ascite



Figura 3: Pecas cirdrgicas resultantes da laparotomia exploradora:
ovario esquerdo (a esquerda); liquido ascitico (em cima e em baixo
a esquerda); massa abdominal (em baixo a direita)

mento da presséo intra-abdominal, tornando imperativa a realizagao
de descompresséo abdominal.

A doente apresentava CEA e Ca19.9 elevados € CA125 normal.
Estas alteragdes estdo de acordo com a identificagdo de tumor
epitelial mucinoso borderline do ovario.' Apesar de nao poder-
mos afirmar, com certeza, a origem ovariana tumoral, parece-nos,
no entanto, ser este o 6rgdo mais provavel, uma vez que aliado ao
facto de ser um tumor produtor de mucina, se associa o facto de,
quer na colonoscopia quer na laparotomia exploradora, o apéndi-
ce ndo apresentar alteracdes suspeitas. No entanto nao podemos
excluir o envolvimento deste 6rgdo uma vez que a ruptura é por
vezes tao pequena que faciimente passa despercebida ao olho
do cirurgigo.™

Os tumores do estroma gastrointestinal do tipo extraintestinal (E-
GIST) sdo tumores mesenquimais originarios principalmente da mus-
cular propria do omento, retroperitoneu, mesentério ou pleura; no
entanto, uma elevada percentagem pode ser secundéria a um tumor
do estroma gastrointestinal (GIST)."” Nao encontramos na literatura
uma associagao entre E-GIST e o tumor mucinoso do ovario, pelo
que assumimos tratar-se de um tumor sincrono.

Dada a histéria natural da doenga (morbilidade e taxa de recorréncia)
e 0 estado clinico da doente, ndo nos pareceu adequada a realizagéo
de tratamento agressivo (peritonectomia), decidindo-se, assim, manter
tratamento sintomatico em Unidade de Cuidados Paliativos. l

Conclusao

Apesar dos avangos terapéuticos, o PMP permanece uma doenga
neoplésica de recorréncia e morbilidade elevadas. Salientamos, as-
sim, a importancia de identificar novas formas de tratamento, menos
agressivas e passiveis de serem aplicadas no doente idoso.
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