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RESUMO: Introducao: a mucocele do apéndice cecal € uma dilatacdo completa ou segmentar
do apéndice cecal preenchido por muco ou mucina. Nao existe caracteristica radiologica que
possa definir ou sugerir alteragbes histologicas associadas, diferente de outras patologias.
Variam desde cistadenoma, acumulo transitério de muco por fecalito, neoplasia maligna ou
benigna. Em até 20% dos casos ha associacdo com Neoplasia Mucinosa de Apéndice Cecal,
cujo extravasamento de mucina para a cavidade peritoneal pode evoluir para Pseudomixoma
Peritoneal (PSP) — situacdo abdominal catastréfica. Nao ha consenso na literatura se a
abordagem laparoscopica seria segura neste cenario. Objetivo: revisar a literatura de forma
sistematica a fim de determinar seguranca oncolégica quanto a via de acesso para tratamento
da mucocele de apéndice cecal: laparoscépica ou laparotomica. Métodos e Resultados:
buscaram-se as palavras-chave “apéndice mucocele”, “laparoscopic”, “laparoscopy”,
“pathology” no PubMed e LILCAS, incluindo artigos de reviséo, revisdes e séries de casos
desde janeiro/1900 até novembro/2023, relatos de caso foram excluidos. Os resultados foram
tabulados e os artigos discutidos em reunides multidisciplinares de rotina. Foram incluidos
36 artigos: 17 séries de casos, 10 revisGes histopatologicas e 9 revisdes de literatura.
Discussao: Em 1997, Sugarbaker descreveu o caso de uma mulher de 37 anos submetida
a apendicectomia laparoscépica por mucocele de apéndice cuja histologia associada era
neoplasia mucinosa. Em 9 meses o paciente desenvolveu pseudomixoma peritoneal sendo
submetida a citorredugéo e HIPEC. Atribui a manipulagéo laparoscopica da leséo a rapida
disseminacéo e progressao para PSP. Conclui que a presenca de mucocele do apéndice
contraindica a abordagem laparoscopica. Desde entdo, numerosos artigos foram publicados
descrevendo a abordagem laparoscépica da mucocele/alteragdes cisticas do apéndice como
viavel e oncologicamente segura. Todas as séries de casos analisadas foram retrospectivas,
poucos casos, diagnéstico poés-operatorio, acompanhamento limitado e inadequado -
considerando que o pseudomixoma peritoneal € uma doenca de evolugdo prolongada. Ha
também plausibilidade biolégica, como sugerido pelo LACC TRIAL. No estudo, o grupo
submetido a abordagem laparoscopica apresentou piores resultados oncoldgicos quando
comparado a outro grupo - laparotdmico - para histerectomia radical para cancer de colo do
Utero. Pneumoperiténio, comportamento biolégico sob tenséo de CO2 e manipulagao tumoral
poderiam explicar os piores resultados. As caracteristicas especificas da técnica cirdrgica da
apendicectomia laparoscopica implicam na manipulacdo do apéndice cecal — e da leséo por
sua vez — o que pode aumentar a esfoliagéo ou fragmentagéo do tumor — além de nao garantir
margem cirdrgica adequada no ceco. Sabe-se também que a cirurgia laparoscopica aumenta
a chance de ruptura da mucocele. Nao existem estudos que descrevam o comportamento
bioldgico dessas células quando expostas ao pneumoperiténio, CO2 e aumento da presséao
intra-abdominal. Portanto, ndo é possivel considerar a apendicectomia laparoscopica
oncologicamente segura, apesar de ser tecnicamente viavel. Conclusao: A luz das melhores
evidéncias existentes reunidas nesta revisdo, ndo é possivel considerar a apendicectomia
laparoscopica oncologicamente segura. Recomendamos que as mucoceles do apéndice
cecal sejam abordadas por laparotomia.

Palavras-Chave: Mucocele de Apéndice Cecal; Laparoscopia; Laparotomia.
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RECOMMENDATION OF THE SERVICE FOR NEOPLASMS OF THE
PERITONEUM AT HOSPITAL SANTA RITA DA SANTA CASA DE MISERICORDIA
DE PORTO ALEGRE - MUCOCELE OF THE CECAL APPENDIX -
LAPAROSCOPIC OR LAPAROTOMIC APPROACH?

ABSTRACT: Introduction: Cecal appendix mucocele is complete or segmentar dilatation
of the cecal appendix full filled by mucus ou mucin.There isn’t a radiologic charactherist that
can definine or suggest hystologics alterations associated, different of anothers neoplasms.
They range from cystadenoma, transient mucus accumulation for fecalith, bening or malign
neoplasm. In up to 20% of cases there is association of this rare condition with a Appendicular
Mucinous Neoplasm, whose mucin leakage in to peritoneal cavity may progress for Peritoneal
Pseudomyxoma (PSP) - catastrophic situation. There isn’t consensus in the literature
whether laparoscopic approuch would be safe on this scenario. Objective: systematically
review the literature in order to determine oncological safety regarding the access route for
treating cecal appendix mucocele: laparoscopic or laparotomic. Methods and Results: the
key words “appendix mucocele”, “laparoscopic”, “laparoscopy”, “pathology” were searched
on the PubMed and LILCAS, including review articles, reviews and serie of cases since
January/1900 until November/2023, relate of case was excluded. The results were tabuled
and the articles were discussed in routine multidisciplinary meetings. Total of 36 articles were
included: 17 case series, 10 histopathological reviews and 9 literature reviews. Discussion:
In 1997 Sugarbaker described the case of a female of 37 years who underwent a laparoscopic
appendectomy for mucocele of appendix whose associated histology was mucinous
neoplasia. In 9 months the patient developed peritoneal pseudomyxoma being submitted to a
cytorredutive surgery and HIPEC. He attribute to laparoscopic manipulation of the lesion the
rapid spread and progression for PSP. He conclude that the presence of appendix mucocele
contraindicates laparoscopic approuch. Since then, numerous articles have been published
describing laparoscopic approach to mucocele/clinical changes of the appendix as feasible and
oncologically safe. All series of cases annalised were retrospective, few cases, post operative
diagnosis, limited and inadequated follow up - considering peritoneal pseudomyxoma is a
long time developping disease. There is also biologic plausibility as LACC TRIAL suggested.
At trial, group submitted to laparoscopic approuch had worse oncologic outcomes when
compared to another group - laparotomic ones — for radical hysterectomy for cervical cancer.
Pneumoperitoneum, biologic behavior under CO2 tension, tumoral manipulation could
explain the worst outcomes. Characteristics specific to the surgical technique of laparoscopic
appendectomy imply manipulation of the cecal appendix — and of the lesion in turn — which
can increase tumor exfoliation or fragmentation — as well as not guaranteeing adequate
surgical margin in the cecum; It is also known that laparoscopic surgery increases the chance
of mucocele rupture. There are no studies that describe the biological behavior of these
cells when exposed to pneumoperitoneum, CO2 and increased intra-abdominal pressure.
Therefore, it is not possible to consider laparoscopic appendectomy oncologically safe,
despite being technically feasible. Conclusion: In light of the best existing evidence gathered
in this review, it is not possible to consider laparoscopic appendectomy oncologically safe. We
recommend that cecal appendix mucoceles be approached by laparotomy.

Keywords: Cecal Appendix Mucocele; Laparoscopy; Laparotomy.
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INTRODUCAO

A mucocele de apéndice cecal € uma formacdo cistica, dilatacdo segmentar
ou completa do apéndice vermiforme preenchidas por muco ou mucina'. Os aspectos
radiolégicos dessas alteragdes ndo possuem correlagdo com a histologia, diferentemente
de outras neoplasias®®. Compreendem desde cistoadenoma de apéndice, acimulo de
secrecao intraluminal transitoria por fecalito, adenomas, neoplasia benigna e neoplasia
maligna. Na literatura existia uma relativa confusdo na classificacdo e terminologia das
lesbes do apéndice cecal*’(Tabela 1%). Em 2016, Peritoneal Surface Oncology Group
International (PSOGI) realizou uma padronizagdo na classificacdo das neoplasias
mucinosas do apéndice cecal®.

Comparisons Among Classification Schemes for Appendiceal Mucinous Neoplasms and Pseudomyxoma Peritonei
Source, y
Bradley
Carr and Sobin,™ Pai and Ronnelt et al,’ et al,™ AJCC and
2010 Misdraji et al,’ 2003 Longacre,” 2009 1995 2006 WHO™" 2010
Tumor confined
to appendix
Limited to
mucosa
Low-grade Adenoma Low-grade Adenoma NA NA Adenoma
cytology appendiceal
mucinous neoplasm
High-grade Adenoma Noninvasive mucinous  Adenoma NA NA Adenoma
cytology cystadenocarcinoma
Positive Adenoma Low-grade Uncertain NA NA Adenoma
surgical appendiceal malignant
margin mucinous neoplasm potential
Neoplastic Uncertain Low-grade Uncertain NA NA Imvasive Mucinous
epithelium malignant appendiceal malignant Adenocarcinoma
in appendix potential mucinous neoplasm potential
wall
Tumor beyond
appendix
Low-grade Invasive mucinous  Low-grade High-risk for Disseminated Low-grade  Low-grade
epithelium adenocarcinoma appendiceal TECUTTENCE peritoneal mucinous mucinous
in peritoneal mucinous neoplasm adenomucinosis carcinoma adenocarcinoma
mucin peritonei
High-grade Invasive mucinous  [nvasive mucinous Imvasive mucinous  Peritoneal High-grade  High-grade
epithelium adenocarcinoma adenocarcinoma adenocarcinoma mucinous mucinous mucinous
in peritoneal carcinomartosis carcinoma adenocarcinoma
mucin peritonei

Abbreviations: AJCC, American Joint Committee on Cancer, NA, not applicable; WHO, World Health Organization.

Tabela 018

Mucocele de apéndice é entidade patoldgica rara, com prevaléncia entre 0,07% e
0,63%* das apendicectomias, e de tratamento unicamente cirtrgico'. Geralmente é achado
ocasional durante exame de imagem, mas pode ter como quadro clinico dor na fossa iliaca
direita mimetizando apendicite aguda, dores recorrentes na mesma topografia tal como
apendicite crénica ou mesmo tumoragéo na fossa iliaca direita™. Em até 20% dos casos
de mucocele apendicular pode existir uma neoplasia maligna associada®'". Em algumas
situacdes pode ocorrer 0 extravasamento de conteudo celular e mucinoso intraluminal para
a cavidade abdominal — durante manipulagéo cirargica, por exemplo -, evoluindo para uma

condigéo clinica grave e letal chamada Pseudomixoma Peritoneal (PMP)2,
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Ja ha algum tempo vem sendo fonte de debate sobre a factibilidade de realizar
apendicectomia laparoscopica nessa condi¢cdo''4, contudo, inexistem estudos de néo-
inferioridade ou segurancga oncolégica envolvendo a abordagem laparoscopica nesse tipo
de situagdo. Por se tratar de um fendmeno raro, ndo existem estudos bem delineados
capazes de determinar segurancga oncologica da abordagem laparoscopica.

Portanto, estabelecer uma conduta oncoldgica segura quanto a via de acesso
(laparoscopica ou laparotémica) das lesbes cisticas do apéndice cecal tem preméncia,
considerando que a via de acesso poderia influenciar nas chances de desenvolvimento de

carcinomatose peritoneal ou Pseudomixoma Peritoneal.

OBJETIVO

Revisar a literatura de forma sistematica a fim de estabelecer uma conduta
oncolégica segura quanto a via de acesso — laparoscépica ou laparotdmica - das lesbes
cisticas do apéndice cecal.

METODOS E RESULTADOS

Os termos “mucocele of appendix”, “laparoscopic”, “laparoscopy”, “pathology” foram
pesquisados nas plataformas Pubmed e LILCAS e foram incluidos estudos publicados
entre janeiro de 1900 e novembro de 2023, sendo excluidos relatos de caso.

Os artigos resultantes foram tabelados, assim como os seus resultados (Tabela 2), e
discutidos em reunides multidisciplinares no Servigo de Neoplasias do Peritdnio do Hospital
Santa Rita, da Santa Casa de Misericordia de Porto Alegre.

Um total de 36 artigos foram incluidos, sendo 17 séries de casos, 10 revisdes
histopatolégicas e 09 revisdes de literatura.

Autor, Ano N° Pacientes Observacdoes  Seguimento Neoplasia
M. Senturk, 14 pacientes: 03 Sem descricao Nao 01 Cisto adenocarcinoma
20213 fem, 11 masc, de abordagem. descrito. mucinoso
Idade: 39 anos.
T. Kim, 96 pacientes: 52 58 36 meses Laparoscopia: 34,5% LAMN,
201811 fem, 43 masc, Laparoscopias, 1,7% adenocarcinoma
Idade: 61 anos. 38 Laparotomias: mucinoso
02 perfuracoes Laparotomia: 31,6% LAMN,
por grupo, 10,5% adenocarcinoma
quando mucinoso
perfuracdo houve
conversao.
K.J. Park, 24 pacientes: 14 24 26 meses, 24 cistoadenomas
201516 fem, 10 masc, Laparoscopias. 50% dos
Idade: 60 anos. pacientes
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M. Rabie, 09 pacientes: 06 03 06 meses 02 cistoadenocarcinoma
20154 fem, 03 masc, Laparoscopias, mucinoso com PMP, 01
Idade: 62 anos. 06 Laparotomias. Tumor Carcinoide associado
com hiperplasia mucinosa,
01 LAMN
E. 07 pacientes: 01 03 48 meses 01 LAMN
Tarcoveanu, fem, 06 masc, Laparoscopias,
201517 Idade: 68 anos. 04 Laparotomias
M. Singh, 08 pacientes: 06 08 24 meses, Nao descrito.
201418 fem, 02 masc, Laparoscopias. somente 5
Idade: 46 anos. pacientes.
A. Lozano, 31 pacientes: 17 25 Laparotomias, Nao 10 cisto adenocarcinoma
20102 fem, 14 masc, 05 laparoscopias; descrito.
Idade: 62 anos. 05 casos PMP,
sem correlacao
descrita.
L. Stocchi, 135 pacientes: 135 Até 72 47 cistoadenocarcinoma
200315 74 fem, 61 masc, Laparotomias. meses.

Idade: 56 anos.

Abreviacoes: PMP - Idade: Idade LAMN: Neoplasia
Pseudomixoma média Mucinosa de Baixo Grau
Peritoneal

Tabela 02 — Elaborado pelo autor

DISCUSSAO

Na atual classificacdo da PSOGI®, existe desde patologia com histologia ndo maligna
com potencial de complicagéo maligna (Neoplasia de Apéndice Produtora de Muco de Baixo
Grau (LAMN) complicada com Pseudomixoma Peritoneal apds extravasamento de mucina
para a cavidade — patologica ou iatrogénica) até patologia maligna (Carcinoma de Apéndice
(MACA) com potencial de disseminagao hematogénica, linfonodal e peritoneal (Quadro 071).

Classificacdo PSOGI de Neoplasias Nao-Carcinoides do Apéndice

Adenomas;

Pélipos;

Neoplasia Mucinosa Apendicular de Baixo Grau;
Neoplasia Mucinosa Apendicular de Alto Grau;

Adenocarcinoma Mucinoso: bem diferenciado, moderadamente diferenciado e pobremente
indiferenciado;

Adenocarcinoma Mucinoso Pobremente Diferenciado com Células de Anel de Sinete;
Carcinoma Mucinoso com Células de Anel de Sinete;
Adenocarcinoma (Adenocarcinoma de Célon).

Quadro 01 — Elaborado pelo Autor

No ano de 1997, Sugarbaker' descreve o caso de uma paciente de 37 anos que
apresentou Pseudomixoma peritoneal nove meses apoés a realizagcdo de uma apendicectomia
laparoscopica por mucocele de apéndice associada a adenocarcinoma mucinoso de apéndice
cecal. No artigo, atribui ao método laparoscépico a disseminagéo das células neoplasicas no
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peritdnio e rapida progressdo para Pseudomixoma peritoneal. Conclui que a constatacéo
de presenca de mucocele no apéndice cecal contraindica a realizacéo do procedimento via
laparoscopia, sendo obrigatéria a conversao para laparotomia para a apendicectomia.

Desde entdo, inumeros artigos foram publicados descrevendo abordagem via
laparoscopia da mucocele / alterag¢des cisticas do apéndice como factivel e oncologicamente
segura.

Em 2018 Tae Kyu Kim'' revisou 96 casos de mucocele operados entre 2007-2016
em 06 hospitais na Coreia do Sul — 58 casos operados por laparoscopia e 38 casos
operados por laparotomia; ocorrendo perfuragdo com extravasamento de secre¢do para
a cavidade em 04 casos (dois em cada grupo). Houve conversao do procedimento nos
casos de perfuragédo durante a cirurgia laparoscopica; cerca de 36% dos casos operados
por laparoscopia possuiam diagnéstico de malignidade associado, ja no grupo laparotomia
esse numero foi de 42%. Dentre os casos que sofreram perfuracdo, apenas um possuia
diagnoéstico de malignidade associada. O tempo de seguimento médio de 36 meses. Filip
Eugene Tarcoveanu'” em 2015 encontrou 07 casos de mucocele em 1007 apendicectomias
— 03 casos abordados por laparoscopia e 04 por laparotomia; conta com um Unico caso de
Neoplasia Mucinosa de Baixo Grau e seguimento de 48 meses. Em 2021, Mustafa Senturk?®
revisou os espécimes de 4850 apendicectomias realizadas entre 2012-2018 e encontrou
14 casos de mucocele de apéndice sendo 78,6% cistoadenoma, 14,3% mucocele simples
(ou cisto de retencgédo) e 7,1% cistoadenocarcinoma, sem descricdo de método cirdrgico ou
tempo de seguimento dos casos.

Todos séo séries de casos retrospectivos, com numero significativamente pequeno
de pacientes, heterogéneos na populacdo, diagnosticos histopatolégicos diversos poés-
operatdrio, por vezes sem suspeita de neoplasia radiolégica prévia e principalmente com
seguimento poés-operatério oncolégico limitado ou inadequado (Tabela). Além disso, a
mais temida complicagdo de mucocele de apéndice é o Pseudomixoma peritoneal, que é
patologia de desenvolvimento insidioso, podendo levar décadas para formacao de ascite
mucinosa sintomatica®'21°,

A abordagem minimamente invasiva (laparoscopica ou robética) apresenta inimeras
vantagens quando comparada a abordagem tradicional. Contudo, ndo necessariamente
esses beneficios se refletem em seguranca oncologica. A exemplificar, o estudo “Minimally
Invasive versus Abdominal Radical Hysterectomy for Cervical Cancer — LACC TRIAL"®
mostrou piores desfechos oncolégicos nas pacientes submetidas a histerectomia radical
minimamente invasiva quando comparadas as pacientes submetidas ao procedimento via
laparotomia — inclusive com maiores taxas de carcinomatose peritoneal.

Possiveis fatores atribuidos®® a esses resultados no estudo foram o uso do
manipulador uterino em contato com o tumor do colo usado de rotina (aumentando a
fragmentagé@o tumoral, mesmo que microscopica), a colpotomia intracavitaria associada
ao pneumoperiténio como carreador de células pela cavidade e o efeito do CO2 e presséo
intra-abdominal aumentada no crescimento celular tumoral?'22,
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Caracteristicas préprias da técnica cirdrgica da apendicectomia laparoscépica
implicam em manipulacédo do apéndice cecal — e da lesdo por sua vez — 0 que pode
aumentar a esfoliacdo ou fragmentagdo tumoral — assim como ndo garantir margem
cirurgica adequada no ceco; sabe-se também que a cirurgia laparoscopica aumenta a
chance de ruptura da mucoce"".

Ainda assim, ndo existem estudos que descrevam o comportamento biol6gico
dessas células quando expostas ao pneumoperitdnio, ao CO2 e a presséo intra-abdominal
aumentada. Células neoplésicas produtoras de mucina originarias do apéndice, malignas
ou ndo, apresentam especial caracteristica de implantacao e predilecéo pelo peritonio,
assim como de aprisionamento/encarceramento celular em feridas operatérias e
desenvolvimento tumoral nesses sitios”2. Sendo assim, tanto a manipula¢do do apéndice
cecal ou espécime cirurgico dentro da cavidade abdominal e parede abdominal com células
de potencial maligno incerto, associada a presengca de CO2 e pneumoperitdnio, podem
agregar risco de disseminagéo ou implantacdo celular 2224,

Considerando 1) impossibilidade de prever a histologia associada a mucocele
apendicular (até um quarto tem malignidade associada)®*'', 2) complicagdo abdominal
catastréfica caso disseminagdo peritoneal de malignidade®, 3) desconhecimento do
comportamento celular a exposigdo ao CO2 e pneumoperiténio, 4) plausibilidade biolégica
de aumento de agressividade celular vista em outros tumores®2?* e 5) evidéncia existente
escassa e de baixa qualidade ndo é possivel considerar apendicectomia laparoscopica
oncologicamente segura, apesar de tecnicamente factivel.

Dentre as possiveis limitacoes dessa revisdo, podemos citar justamente a literatura
encontrada escassa, limitada a séries de casos com andlises retrospectivas, ainda no
contexto de uma mudanca de classificagdo recente, sem sequer ser possivel adaptar uma
classificacdo a outra. Ainda assim a mucocele de apéndice cecal é rara, muitas vezes
assintomética e descoberta em contexto de emergéncia/abdome agudo e de progresséo

insidiosa e lenta, dificultando a elaboragéo e execugéo de estudos com melhor metodologia.

CONCLUSAO

Mucocele de apéndice cecal € uma patologia infrequente, com espectro variado
de apresentacéo clinica e com potencial de complicacdo catastréfico (Pseudomixoma
peritoneal). Por vezes, o manejo adequado quando da apresentagdo da les&o inicial
determina o prognostico oncologico do paciente. A luz das melhores evidéncias existentes
e reunidas nessa revisdo ndo €& possivel considerar a apendicectomia laparoscopica
oncologicamente segura, embora tecnicamente ela seja factivel. Dessa forma, fica
recomendado que a abordagem da mucocele de apéndice cecal seja realizada pela

abordagem laparotémica.
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