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INTRODUCAO

A classificagdo de tumores do aparelho digestivo da
OMS define como neoplasia mucinosa do apéndice cecal as
proliferagdes epiteliais mucinosas com mucina extracelular
e crescimento expansivo, sendo divididas em baixo (da sigla
em inglés LAMN) ou alto (da sigla em inglés HAMN) de
acordo com as caracteristicas nucleares encontradas'. Embora
elas ndo apresentem caracteristicas malignas sdo classificadas
como tumores de potencial maligno incerto, ¢ apresentam a
capacidade de evoluir e se disseminar fora do apéndice de
forma maligna, formando inclusive pseudomixomas perito-
neais e metastases?.

Asneoplasias mucinosas do apéndice, principalmente as
LAMNES, sdo as principais causas de pseudomixoma perito-
neal (PMP), uma condigao clinica caracterizada por acimulo
progressivo de ascite mucinosa ¢ implantes peritoneais®. Ne-
oplasias originadas de outros 6rgaos, como ovario, estomago
e pancreas também podem cursar com PMP?. Casos que se
apresentam clinicamente como PMP com lesdes mucinosas
em apéndice cecal e ovarios podem causar dificuldade na
diferenciagdo da origem primaria das neoplasias; entretanto,
nessas situagdes, o apéndice cecal € o principal sitio primario’.
A realizagdo de apendicectomias durante o procedimento
cirirgico em associagdo com ooferectomias por neoplasias
mucinoas ovarianas ainda ¢ motivo de discussdo entre autores
e estudos, mas ha tendéncia em recomendar a ressec¢do do
apéndice cecal nestes casos*.

O objetivo desse estudo foi relatar o caso de neoplasia
LAMN com envolvimento ovariano bilateral e pseudomixoma
peritoneal.

RELATO DE CASO

Mulher de 49 anos buscou atendimento médico queixando-
-se de dores e abaulamento abdominais ha 3 meses e dificul-
dade paras se alimentar. Na anamnese negou perda ponderal
no periodo e tabagismo. Referiu passado de neoplasia de
familiares diretos. Ao exame fisico apresentava bom estado
geral, consciente, orientada, eupneica, hidratada, apirética e
normocorada. Na regido abdominal tinha de volumosa massa
irregular, endurecida e movel, localizada aproximadamente
8 cm acima da cicatriz umbilical, dolorosa a palpagdo. To-
mografia computadorizada do abdome revelou formagdes
expansivas cisticas, multisseptadas em projecéo dos ovarios;

pequena lamina de liquido peri-hepatico e foco puntiforme
calcificado na céapsula do figado.

A paciente foi submetida a laparotomia, onde diagnos-
ticou-se tumoragdes em ambos os ovarios, rotas, com grande
quantidade de contetido mucinoso livre na cavidade abdominal,
com lesdes sugestivas de implantes em grande omento, no
diafragma, na pelve e em localizagdo retro-hepaticas, a direita,
além de apéndice cecal com abaulamento de aspecto cistico.
Foi realizada histerectomia total com salpingooferectomia
bilateral, apendicectomia, omentectomia, exérese das lesdes
diafragmaticas, e remogdo do contetdo mucinoso (Figura).

FIGURA - ESPECIMES DO PROCEDIMENTO CIRURGICO:
1) PSEUDOMIXOMA PERITONEAL; 2) ANEXOS UTERINOS;
3) APENDICE VERMIFORME; 4) OMENTO MAIOR; 5) UTERO
E ANEXOS UTERINOS.

O exame anatomopatoldégico revelou apéndice cecal
em forma tubular, com abaulamentos cisticos, mediu 6,0 cm
no maior comprimento e 5,0 cm de didmetro maximo. A luz
estava dilatada e preenchida por material mucoide, e o tecido
adiposo periapendicular apresentava cavidades cisticas também
com conteudo mucoide. Na topografia dos anexos uterinos
direitos foi detectada presenca de tumoracao solida cistica
multinodular rota, com conteudo mucoide estendendo-se para
miométrio. Os anexos uterinos esquerdos pesaram 1.600 g e
mediram 19,0 cm no maior eixo, forma multinodular, com-
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posto por lesdo cistica multiloculada com contetido mucoide,
medindo 9,3 cm no maior didmetro. O exame histologico do
apéndice cecal mostrou neoplasia epitelial com diferenciagdo
mucinosa, com leves atipias citologicas, dilatagdo luminal
com afilamento da parede intestinal, com perda da lamina
propria e presenca de componente mucinoso hipocelular
dissociando estratos musculares e se estendendo a tecido
adiposo adjacente, associagdo com estroma ovariano-simile.
A neoplasia apresentou positividade para citoqueratina 20 e
CDX-2, e auséncia de marcagdo para citoqueratina 7, PAX-8,
proteina p53 e receptor de estrogénio. O exame histologico
da tumoragdo em anexos uterinos direitos mostrou neoplasia
epitelial com diferenciacdo intestinal ¢ padrao morfoldgico
mucinoso, com positividade no exame imunoistoquimico para
citoqueratina 20 e CDX-2, e negatividade para citoqueratina
7, PAX-8, receptor de estrogénio, TTF-1, WT-1 e GATA3.
Os achados histologicos e de imunoistoquimico foram com-
pativeis com neoplasia mucinosa apendicular de baixo grau
(LAMN, OMS 2019), com envolvimento dos anexos uterinos
bilaterais, associados a pseduomixoma peritoneal. A paciente
evoluiu bem no pos-operatorio e encaminhada para servigo
de oncologia onde iniciou quimioterapia.

DISCUSSAO

Os ovarios sdo frequentes sitios de neoplasias mucino-
sas, que podem ser primarias ou metastases. A distingdo de
uma para a outra anteriormente ao procedimento cirurgico
geralmente acontece apenas quando ha diagndstico prévio de
outro tumor extraovariano®. Na presenca de neoplasia muci-
nosa ovariana associada a pseudomixoma peritoneal, deve-se
considerar a alta possibilidade do envolvimento ovariano ser
secundario a uma neoplasia mucinosa apendicular de baixo
grau (LAMN) visto que estas sao frequentes causas de PMPS.
Tumores ovarianos primarios sao raramente associados como
causa de PMP, exceto quando essa neoplasia mucinosa surgiu
de um teratoma’.

Neoplasias mucinosas do apéndice sao tradicionalmente
motivos de discordancias em relagdo a sua nomenclatura e

repercussoes clinicas. Por apresentarem aspecto morfologico
compativeis com lesdes benignas, elas foram por anos deno-
minadas de mucocele, cistoadenomas mucinosas ou adenomas
vilosos, porém, tais neoplasias apresentam alto potencial e
disseminagdo e envolvimento de outros 6rgaos, como PMP
¢ metastases ovarianas. Por este motivo, ao longo dos anos,
novas terminologias como tumor borderline ou tumor com
baixo potencial maligno foram introduzidos por varios auto-
res na tentativa de substituir as nomenclaturas que conotam
carater benigno®. A 5* edigdo da Classificagdo dos Tumores do
Trato Gastrointestinal da OMS, de 2019, agrupa os tumores
apendiculares em lesdes e pdlipos serrilhados, neoplasias
mucinosas, adenocarcinomas e neoplasias neuroendocrinas'’.
Acclassificagao atual recomenda que nomenclaturas anteriores
como mucocele, cistoadenoma mucinoso, tumor borderline
ou com baixo potencial maligno nao sejam mais utilizadas'-".

Sob o ponto de vista anatomopatologico, a distingdo entre
uma neoplasia mucinosa ovariana primaria e metastatica tem
sido objeto de estudo morfologico, imunoistoquimico ¢ mo-
lecular®®. Estudo imunoistoquimico contriubui bastante para
o diagndstico, visto que as mucinosas ovarianas geralmente
sdo positivas para citoqueratina 7 (CK7) e negativas para
citoqueratina 20 (CK20), enquanto que neoplasias de apén-
dice cecal e dos colons geralmente apresentam perfil oposto
(CK7- e CK20+). Entretanto, um painel apenas com estas
citoqueratinas néo ¢ suficiente para a defini¢do®"'°.

Esta paciente apresentou quadro clinico inespecifico e
os exames de imagem disponiveis foram limitados por ndo
apontarem as alteragdes apendiculares. O diagnostico de PMP
e de envolvimento apendicular por neoplasia s6 foram eviden-
ciados durante o procedimento cirurgico, reforgando assim a
necessidade de avaliacdo de todos os 6rgaos da cavidade e de
realizagdo da apendicectomia. Embora a presenga simultidnea
de neoplasias mucinosas ovarianas e apendicular e de PMP
sejam altamente presumidas de origem primaria em apéndice
cecal, a avaliagdo anatomopatologica e imunoistoquimica €
fundamental para o diagnostico preciso e conduta pds-operatoria
adequada para melhor o progndstico.
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