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RESUMO

O pseudomixoma peritoneal (PMP) ¢ uma condicdo rara e de evolucdao lenta,
caracterizada pelo acumulo progressivo de mucina na cavidade peritoneal, geralmente
decorrente da ruptura de tumores mucinosos do apéndice, podendo também originar-se de
neoplasias do trato gastrointestinal ou ovariano. Com incidéncia de um a dois casos por
milhdo ao ano, afeta predominantemente mulheres de meia-idade. Sua fisiopatologia envolve
a disseminacdo de células mucinosas vidveis, favorecida pelo fendmeno de redistribui¢ao
peritoneal, resultando em implantes tumorais e ascite gelatinosa. O diagnostico ¢ desafiador,
exigindo integracdo entre historia clinica, marcadores tumorais e exames de imagem, sendo a
tomografia computadorizada o principal método diagnostico. O tratamento padrdo consiste na
cirurgia citorredutora completa (CCRS) associada a quimioterapia intraperitoneal
hipertérmica (HIPEC), abordagem que visa a remog¢ao maxima da carga tumoral e erradicacao
de células residuais. Este estudo, de carater descritivo e transversal, apresenta um relato de
caso de uma paciente portadora do virus da imunodeficiéncia humana (HIV), inicialmente
diagnosticada com cirrose hepatica descompensada, posteriormente corrigido para PMP de
provavel origem apendicular. A paciente foi submetida com sucesso a CCRS e HIPEC,
evidenciando a complexidade do manejo e a importancia da suspeic¢ao clinica em quadros de
ascite atipica. Para embasar esse estudo, o método utilizado foi a pesquisa bibliografica
transversal, onde foram selecionados artigos revisados e randomizados, junto ao cruzamento
de referéncias com a pesquisa inicial. O estudo refor¢a a necessidade do diagnéstico precoce e
do tratamento especializado para melhorar o prognostico dos pacientes acometidos por esta

condicao.

PALAVRAS-CHAVE: Pseudomixoma Peritoneal; Cirurgia Citorredutora; HIPEC



ABSTRACT

Pseudomyxoma peritonei (PMP) is a rare and slow-progressing condition
characterized by the progressive accumulation of mucin within the peritoneal cavity, usually
resulting from the rupture of mucinous tumors of the appendix, but it may also originate from
neoplasms of the gastrointestinal tract or ovaries. With an incidence of one to two cases per
million per year, it predominantly affects middle-aged women. Its pathophysiology involves
the dissemination of viable mucinous cells, favored by the phenomenon of peritoneal
redistribution, leading to tumor implants and gelatinous ascites. Diagnosis is challenging and
requires the integration of clinical history, tumor markers, and imaging, with computed
tomography being the primary diagnostic method. Standard treatment consists of complete
cytoreductive surgery (CCRS) combined with hyperthermic intraperitoneal chemotherapy
(HIPEC), aiming for maximal tumor burden reduction and eradication of residual disease.
This descriptive and cross-sectional study presents a case report of a human
immunodeficiency virus (HIV)-positive patient, initially diagnosed with decompensated liver
cirrhosis, later corrected to PMP of probable appendiceal origin. The patient successfully
underwent CCRS and HIPEC, highlighting the complexity of management and the
importance of clinical suspicion in atypical ascites cases. To support this study, a
cross-sectional bibliographic review was conducted, selecting peer-reviewed and randomized
articles, along with cross-referencing with the initial research. The study reinforces the need
for early diagnosis and specialized treatment to improve the prognosis of patients affected by

this condition.

KEYWORDS: Pseudomyxoma Peritonei; Cytoreductive Surgery; HIPEC
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1 — INTRODUCAO

O pseudomixoma peritoneal (PMP) é uma patologia rara caracterizada pelo acimulo
de mucina na cavidade abdominal e por implantes mucinosos nas superficies peritoneais,
geralmente decorrente de uma neoplasia mucinosa epitelial originaria no apéndice cecal. A
incidéncia anual estimada do PMP é de um caso por milhdo ou dois casos a cada 10.000
laparotomias, definindo assim uma condi¢cdo clinica rara que afeta predominantemente
mulheres, com uma prevaléncia de duas a trés vezes maior em relagdo aos homens. A faixa

etaria prevalente ¢ 53 anos no momento do diagnostico.'”

O quadro clinico, radiolégico e patologico pode ser proveniente de qualquer tumor
mucinoso intra-abdominal, sendo frequente em pacientes com tumor de ovario ou colorretal.
A patogenia do pseudomixoma peritoneal decorre da perfuragdo de uma neoplasia mucinosa
que resulta em acumulo de mucina intraperitoneal e implantes tumorais em omento. Assim, ¢
considerada como apresentagao classica do PMP aquele derivado de tumores mucinosos de
apéndice de baixo grau, porém ¢ visto também achados secundérios ao adenocarcinoma
verdadeiro de apéndice, neoplasias colorretais, tumores malignos primarios de peritonio,
ovario, estdmago, pancreas, figado, vesicula biliar e bexiga. O pseudomixoma originado de
tumores ndo apendiculares tende a ter um comportamento mais agressivo € um pior

progndstico. ¥'3

Os sintomas clinicos sdo diversos e inespecificos, associados a distensao do abdome
em casos mais avangados, ocasionada por uma ascite gelatinosa difusa intra-abdominal
(“barriga de gelatina”). Embora tradicionalmente vista como uma neoplasia “benigna”, a
doenca apresenta um amplo espectro que varia desde um crescimento lento até tumores
agressivos e metastaticos, sendo assim descrita como uma “neoplasia borderline” que

apresenta um progndstico bem oscilante. ''®

Para que seja realizado o diagndstico do pseudomixoma peritoneal, ¢ necessario
correlacionar dados clinicos e laboratoriais, exames de imagem e achados histopatologicos. A
analise histologica de amostras peritoneais atua como confirmacao diagndstica e de estimativa
de progndstico. Apesar de nao excluirem a doenga caso negativos, marcadores tumorais como
Antigeno Carcinoembriondrio (CEA), Antigeno de Carboidrato 19.9 (Ca 19-9) e Antigeno de
Carboidrato 125 (Ca 125) auxiliam na classificagdo da agressividade e no seguimento

pos-cirurgico. Em relagdo a imagem, a tomografia computadorizada consiste na primeira
12



escolha e a ressondncia magnética utilizada para complementar a avaliagdo do intestino
delgado e estruturas profundas. Por outro lado, a tomografia por emissdo de pdsitrons
(PET-CT) possui funcionalidade para casos reservados, assim como a laparoscopia

diagnostica. ' 131719

O manejo terapéutico do pseudomixoma peritoneal baseia-se na combinagdo da
cirurgia citorredutora completa (CCRS) com quimioterapia intraperitoneal hipertérmica
(HIPEC). Essa abordagem multimodal permite eficacia terapéutica e reducdo dos efeitos
sistémicos a partir da remoc¢ao macroscopica da doenga peritoneal, seguida da administragdo
local de agentes citotoxicos em alta concentragdo sob hipertermia, potencializando assim a

penetragdo tumoral, ' 13:17.19-24

A eficiéncia desse tratamento esta diretamente relacionada a completude da
citorredugdo, sendo considerada potencialmente curativa em casos de cirurgia citorredutora
(CRS) com ressec¢do completa ou quase completa. Apesar da complexidade e morbidade
associadas ao procedimento, a associacdo entre CCRS e HIPEC constitui o padrao terapéutico

com melhores desfechos em termos de sobrevida global e controle da doenga. '» 3171924

Por fim, a escassez de casos documentados na literatura médica dificulta a
compreensdo abrangente da doenca, sua patologia, e as melhores abordagens terapéuticas.
Com isso, a identificagdo de fatores de risco e o diagnostico precoce da enfermidade,
juntamente com um encaminhamento rapido e eficiente para atendimento especializado,
conferem a Atengdo Primdria um papel crucial na melhoria dos resultados terapéuticos e no

prognostico dos pacientes.

O objetivo geral deste estudo ¢ relatar o caso de uma paciente, apresentando a doenca,
fornecendo dados atualizados, para assim otimizar as abordagens diagndsticas e de
tratamento. Tendo em vista que, o Pseudomixoma peritoneal ¢ uma patologia rara de alta
complexidade, que requer um diagnostico precoce € um tratamento especializado, torna-se de
suma importancia compreender os aspectos clinicos, patogénicos e evolutivos dessa condicao.
Além disso, esse relato de caso pode contribuir para aprimorar a pratica clinica ao
compartilhar experiéncias sobre o manejo de um paciente, ajudando os profissionais da satde
a entender melhor como abordar condi¢des complexas, auxiliando na tomada de decisdes
clinicas. Pode também servir como material educativo para estudantes e profissionais de

saude, aumentando a conscientizagdo sobre a doenga.

13



2 - FUNDAMENTACAO TEORICA

2.1 —- DEFINICAO E EPIDEMIOLOGIA

O Pseudomixoma Peritoneal ¢ uma condi¢do patologica que acomete o peritonio e €
caracterizada pelo acimulo de muco na cavidade peritoneal, geralmente causado por um

tumor mucinoso, comumente originado no apéndice ou do ovario. "*°

O termo “Pseudomixoma Peritoneal” surgiu em 1884 quando Werth descreveu o caso
de uma paciente com massas gelatinosas na cavidade Peritoneal de suposto cistoadenoma
pseudomucinoso rompido do ovéario, onde o mesmo notou ser uma pseudomucina € nao uma
mucina ®. Em 1901 Frankel utilizou o termo e descreveu o caso de um paciente com cisto
rompido de conteudo mucinoso do apéndice cecal ®. A causa da PMP foi identificada na
ruptura de um cistoma ovariano pseudomucinoso, o rompimento do apéndice vermicular, ou
as vezes pensava-se que processos simultaneos de doenga estavam acontecendo em ambos os
orgdos, de modo que duas causas distintas eram entdo responsaveis no mesmo caso clinico.
Essa condicao pode causar diversas complicagdes e ¢ considerada uma condicdo crénica que

pode exigir tratamento cirurgico € monitoramento continuo. '

Os tumores associados ao pseudomixoma peritoneal sdo raros e caracterizam-se pelo

fendmeno de redistribui¢do dos implantes tumorais na cavidade peritoneal. '

O PMP tem uma incidéncia estimada de 1 a 2 casos por milhdo de habitantes por ano,

sendo mais comum em mulheres de meia-idade. Apresenta uma sobrevida entre 5 ¢ 10 anos.

2.2 - MECANISMO DA DOENCA

O pseudomixoma peritoneal (PMP) ¢ uma condi¢do clinico-patolégica resultante do
crescimento de tumores no peritdnio e omento, que produzem mucina a partir de uma
. . - . .
neoplasia mucinosa perfurada '*. Tumores apendiculares produtores de mucina geralmente
evoluem até obstruirem o apéndice, causando dilatacdo desse 6rgao e formagdo de uma
mucocele estéril. Quando ocorre perfuragdo, ha liberagdo de mucina e células tumorais na

cavidade peritoneal. * Esse processo pode ser assintomatico, mas, se a obstrugdo for rapida,

14



4,

pode se manifestar como apendicite aguda *°. Apds penetrarem no peritonio, as células

mucinosas continuam a se multiplicar, formando a caracteristica "barriga gelatinosa". ¢

A distribui¢do dos depoésitos segue o "fenomeno de redistribuicao”, descrito por
Sugarbaker, influenciado pela gravidade e reabsor¢do do fluido peritoneal ”-®. A mucina e as
células tumorais circulam devido a falta de aderéncia, o que ocorre por dois mecanismos
fisiologicos. O primeiro envolve a gravidade, que faz com que haja aciimulo em &reas da
cavidade abdominal que dependem dessa forga, como a bolsa de Morrison (espago
hepatorrenal), a goteira paracolica esquerda, o ligamento de Treitz e a bolsa reto-vesical. O
segundo mecanismo estd relacionado a reabsor¢ao do fluido peritoneal, fazendo com que as
células se movam junto com esse fluido devido a gravidade "'°. Assim, os depdsitos tumorais
se concentram em locais especificos dentro do peritonio, principalmente no omento maior e
menor, ¢ na superficie inferior do diafragma, especialmente no hemidiafragma direito.
Embora as superficies peritoneais do estdmago e intestino sejam relativamente preservadas
devido a atividade peristaltica continua nessas areas, o que limita a adesdo da mucina e do
tumor, partes fixas do intestino, como o piloro, a flexura duodeno-jejunal, o ligamento de
Treitz, o colon ascendente e o sigmoide, podem ser fortemente afetadas, necessitando, por
vezes, de resseccdo '°. O intestino delgado pode ser comprometido nas fases iniciais da
doenca, especialmente se houver aderéncias devido a cirurgias passadas ou tentativas
anteriores de remocdo. A preservacdo do intestino delgado e seu mesentério permite a
remocdo completa do tumor, sem que seja necessario realizar grandes ressecgdes do intestino.
No entanto, em tumores agressivos, o intestino delgado pode ser invadido precocemente,
dificultando a remogao total do tumor. Tumores na serosa do intestino delgado, ou na juncao
do intestino com seu mesentério, sdo dificeis de serem removidos cirurgicamente,
impossibilitando a remogdo total ''?. Em casos raros, ha disseminagio para fora da cavidade
abdominal, especialmente para a pleura, podendo ser tratada com quimioterapia intrapleural

apos a excisdo cirtrgica ',

O PMP ¢ mais frequente em mulheres, muitas vezes apresentando massas ovarianas

9-

secundarias a disseminagdo transceldmica *'°. O diagndstico em mulheres ocorre mais

precocemente, devido ao rapido crescimento dessas massas, que se tornam sintomaticas ou
clinicamente visiveis e possivelmente devido ao uso mais frequente de exames de imagem

14-15

para investigagao de neoplasias ginecologicas . Em homens, o diagnéstico geralmente
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ocorre em estdgios mais avancados e de forma incidental, como durante uma apendicectomia,

uma vez que a doenga ¢ frequentemente assintomatica no inicio. * '

Embora o PMP cléssico tenha origem em um tumor apendicular, caracteristicas
clinicas, radiologicas e até patologicas semelhantes podem surgir de outros adenocarcinomas

verdadeiros do apéndice, colon ou reto. '

O PMP em mulheres era frequentemente associado a origem ovariana, mas essa
hipotese foi refutada. A partir de estudos imunohistoquimicos € marcadores imunologicos
apontam que a maioria dos casos tem origem no apéndice, com envolvimento secundario dos
ovarios. ' Em alguns casos, um tumor ovariano primario pode ser responsavel pela condigdo,
e tumores dermoides ovarianos podem produzir PMP classico com caracteristicas

imunohistoquimicas intestinais devido a capacidade pleuropotencial desses tumores. '*

O PMP primario peritoneal também foi descrito, e ha relatos de casos dessa doenca
originada em quase todos os 6rgdos abdominais, incluindo estdmago, vesicula biliar, pancreas,

bexiga urinaria e Gtero. >

Smeenk, em um estudo, identificou o apéndice como origem em 82% dos pacientes
nos quais foi possivel determinar o sitio primario *'. A expressdo de mucinas como MUC2 e
MUCSAC ¢ caracteristica do PMP. Tumores apendiculares superexpressam MUC2, enquanto
os ovarianos superexpressam MUCS5AC 2, O padrio de marcadores como CDX-2, CK-20
(positivo) e CK-7 (negativo) refor¢a a origem intestinal '®%. CK-20 est4 presente em quase
todos os carcinomas coldnicos € em poucos tumores ovarianos; o oposto ocorre com CK-7 .
A superexpressao de mucina e a baixa adesdo celular explicam a extensa disseminagdo

intra-abdominal e a raridade de metastases extra-abdominais. 24%°

2.2.1 — BIOLOGIA CELULAR E MOLECULAR

Do ponto de vista molecular, os tumores associados ao PMP geralmente apresentam
mutagdo no gene KRAS, fator que estimula a produ¢do de mucina por meio da hiperativagdo
da via de sinalizagdo Ras/Proteina Quinase Ativada por Mitégeno (MAPK) que ¢ a via
dominante upstream que regula a expressdo do gene MUC2 %. A mutagdo do gene KRAS leva
ao crescimento desregulado a jusante, essa mutacdo estd associada a 40% dos canceres

colorretais, e também a 50% dos adenomas, ¢ considerada um evento precoce na patogénese

16



do cancer colorretal *. Seu envolvimento com o PMP é muito maior, com uma mutagio
detectada em cerca de 58-94% dos casos. Esta mutacdo aparece principalmente no codon 12 e
¢ vista em tumores de baixo e alto grau *'°. A presenca da muta¢do nio tem nenhum impacto
na sobrevida, ao contrario do cancer colorretal, onde a presenca da mutacao tem sido

associada a um prognostico pior. °

Alteracdes adicionais podem incluir mutagdes nos genes GNAS, que esta associado a
produgdo de MUC2 e MUCSAC principalmente na doenga de baixo grau, e TP53, gene muito
prevalente no cancer colo retal e sua superexpressao esta associada ao sexo feminino, doenga
de alto grau e menor sobrevida, ambos 0s genes estdo associadas a progressao maligna do

tumor e a resisténcia ao tratamento. >

A mucina produzida pelas células tumorais ¢ composta predominantemente por
MUC2 e MUCSAC, pois essas mucinas sao formadoras de gel, glicoproteinas de alto peso
molecular, que conferem alta viscosidade ao contetido peritoneal e dificultam a reabsor¢ao
pelo peritonio, contribuindo para o acimulo progressivo. Os tumores mucinosos ovarianos
geralmente superexpressam MUCSAC e, em menor grau, MUC 2, em comparagdo com

tumores apendiculares que superexpressam MUC 2 mais do que MUC5AC. 72

2.2.2 — CLASSIFICACAO PATOLOGICA

Um dos primeiros sistemas de classificagdo amplamente reconhecidos foi relatado por
Ronnett et al. em 1995 *'°, Esse sistema dividiu o pseudomixoma peritoneal (PMP) em trés

tipos histologicos:

° Adenomucinose peritoneal disseminada (DPAM): caracterizada por lesdes
peritoneais com abundante mucina extracelular, associada a pouca atipia

citologica e baixa atividade mitdtica.

° Subtipo intermediario/discordante-transicional (PMCA/ID): apresenta
caracteristicas intermediarias ou discordantes, baseando-se na identificacdo de

areas focais de carcinoma nas lesdes peritoneais.

17



° Carcinomatose mucinosa peritoneal (PMCA): lesdes peritoneais com epitélio
mucinoso apresentando caracteristicas arquitetdnicas e citoldgicas tipicas de

carcinoma.

Ronnett propds que o termo PMP deveria ser utilizado como descritor clinico,
enquanto DPAM seria um termo histopatolégico adequado para pacientes com tumores
mucinosos peritoneais de baixo grau, geralmente associados a lesdes mucinosas apendiculares
rompidas, as quais ele denominou de “adenomas”. J4 o PMCA deveria ser classificado como
carcinoma mucinoso. Posteriormente, o autor passou a classificar o subtipo PMCA-I
juntamente com o PMCA, com base em achados semelhantes em uma série subsequente de

casos.

O critério principal para divisdo entre esses grupos ¢ a presenga de componente
epitelial evidente, células do tipo anel de sinete e a ocorréncia de arranjo tubular cribriforme

nas lesdes tumorais.

A adenomucinose peritoneal disseminada (DPAM) ¢ considerada uma forma menos
agressiva, com elevada taxa de recorréncia, porém melhor progndstico em comparagdo ao
PMCA. Frequentemente esta associada a tumores mucinosos apendiculares benignos. A taxa
de sobrevida em cinco anos para pacientes com esse tipo de tumor € reportada na literatura

como sendo de 80 a 81%. '°

Por outro lado, a carcinomatose mucinosa peritoneal (PMCA) é menos frequente e
representa a disseminagdo peritoneal de um tumor maligno do trato gastrointestinal com
intensa produ¢do de mucina. Os indices de sobrevida em cinco anos variam entre 50 e 59%,

refletindo seu comportamento mais agressivo. >’

Em 2010, a Organizacio Mundial da Satde (OMS) publicou uma nova classificagdo,

dividindo o PMP em baixo grau ¢ alto grau *:

° O PMP de baixo grau apresenta progressao lenta ¢ melhor progndstico. O
tumor, geralmente associado a neoplasias mucinosas apendiculares de baixo
grau, ndo possui capacidade de invasdo da parede intestinal, nem formagao

tipica de metastases.

e Ja o PMP de alto grau apresenta comportamento invasivo e agressivo, com

potencial para formacdo de metastases hematogénicas e linfaticas, geralmente
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associado a adenocarcinomas mucinosos de alto grau. Subtipos com presenca
de células em anel de sinete possuem comportamento ainda mais invasivo e

reservam pior progndstico.

Embora o grau histoloégico da neoplasia mucinosa apendicular primaria e do proprio
PMP influenciem significativamente o prognostico, ndo havia, até recentemente, um sistema
de classificagdo amplamente aceito. Essa lacuna foi preenchida em 2016, quando o Peritoneal
Surface Oncology Group International (PSOGI) publicou um consenso definindo o PMP
como um acumulo intraperitoneal de mucina decorrente de tumor produtor de mucina,

caracterizado por um fendmeno de redistribui¢do peritoneal. >’
Esse sistema divide o PMP em trés categorias:
1. Baixo grau — correspondente ao DPAM ja mencionado;
2. Alto grau — equivalente ao PMCA;

3. Alto grau com presenca de células do tipo tecido mamaério (anel de sinete) —

associado a maior agressividade biologica.

Essa classificagdo foi amplamente aceita e recomenda-se sua adogdo por centros

especializados, a fim de padronizar a terminologia e facilitar a comparagao entre estudos.

No manejo do PMP, destaca-se que a remog¢do completa do tumor pode ser obtida
mesmo com pontuagdes elevadas do Indice de Carcinomatose Peritoneal (ICP), como em
torno de 28, enquanto em outros casos a ressec¢ao pode ser incompleta, mesmo com ICP mais
baixos. Isso refor¢a a importincia da avaliacdo individualizada da histopatologia para o

planejamento terapéutico. *’

2.3 - PREVENCAO E FATOR DE RISCO

Assim como qualquer tumor, o PMP tem seus fatores de risco e¢ suas formas de
prevengdo. Como constatado em estudos epidemioldgicos, os dois principais tumores que
mais estdo presentes no desenvolvimento do PMP sdo os de ovario e apéndice. Em alguns
casos, especialmente em individuos com historico familiar de cancer ou condigdes

predisponentes, a remog¢ao profiladtica do apéndice pode ser considerada para prevenir o
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desenvolvimento de tumores. Para individuos com condi¢des que aumentam o risco de cancer
gastrointestinal, 0 monitoramento regular com exames de imagem e avaliagdes médicas pode

ajudar na detec¢do precoce de tumores. °

A condicdo ¢ mais comum em adultos de meia-idade, com uma ligeira predominancia
em mulheres. A idade avancada pode ser um fator de risco, pois a incidéncia de tumores do
apéndice e ovario aumenta com a idade. A diferencia¢dao entre tumor primario do ovario e

metastase apendicular é essencial para evitar a disseminagdo descontrolada. ®

A conscientizacdo sobre os sintomas e fatores de risco associados ao cancer do
apéndice e ao pseudomixoma peritoneal pode levar a uma busca mais rapida por atendimento
médico, aumentando as chances de um diagnéstico precoce. Embora ndo haja uma maneira
garantida de prevenir o PMP, manter um estilo de vida saudéavel, que inclua uma dieta
equilibrada, exercicios regulares e evitar o tabagismo, pode ajudar a reduzir o risco geral de
cancer. O principal fator de risco para o desenvolvimento do pseudomixoma peritoneal é a
presenca de tumores mucinosos do apéndice, especialmente adenocarcinomas mucinosos. A

ruptura desses tumores ¢ o que geralmente leva a liberagdo de muco na cavidade peritoneal. *

9

Apesar do risco de ruptura de tumores ap6s manipulacio e procedimentos cirdrgicos, a
remog¢do cirargica precoce de adenomas e tumores mucinosos do apéndice pode evitar a
disseminagdo peritoneal. Em casos suspeitos de tumor mucinoso, uma abordagem cirtrgica

cuidadosa evita a ruptura do tumor e a dispersdo de células produtoras de mucina. *°

2.4 — ASPECTOS CLINICOS

A PMP geralmente ¢ assintomdtica no inicio, com sintomas abdominais vagos
aparecendo a medida que a carga da doenca aumenta. A grande maioria dos pacientes
provavelmente ja fez uma endoscopia gastrointestinal, com resultados inevitavelmente

normais, € quase sempre sdo rotulados como portadores de sindrome do intestino irritavel. **

Geralmente, as lesdes apendiculares crescem lentamente e, portanto, sio
assintomaticas. Os pacientes muitas vezes ndo se lembram de nenhuma dor abdominal aguda

associada a ruptura do tumor.’
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O tumor sela a comunicagdo luminal com o ceco, evitando assim contaminagao
bacteriana grave. O aumento do acimulo de muco devido a implantagdo do tumor leva
lentamente a distensdo abdominal, desconforto e dor, € a uma massa abdominal palpavel

(massa omental e massa ovariana em mulheres). % !!

Isto eventualmente progride para desnutrigdo, obstru¢cdo intestinal e danos
respiratorios, desencadeando uma cascata de eventos terminais. Esquivel e Sugarbaker
descreveram as caracteristicas comuns de desempenho do PMP. Eles relataram 217 pacientes
e descobriram que o sintoma de apresentacdo mais comum era apendicite aguda (27%). O
proximo sintoma mais comum foi distensdo abdominal (23%), que foi detectado durante o

exame de uma nova hérnia (principalmente hérnia inguinal) em 14% dos pacientes. '°

Outras apresentagdes incluem ascite, dor abdominal e sintomas abdominais vagos,
representando 17% dos casos. Nas mulheres, o diagndstico ¢ mais comum com investigacao

de suspeita de massa ovariana (39%). '>%

O exame fisico pode revelar inchaco abdominal e massa omental palpavel. As
mulheres podem apresentar uma massa ovariana palpavel. Um exame retal pode revelar

depdsitos na bolsa de Douglas ou na bolsa retovesical.

2.5 - DIAGNOSTICO

Baseia-se no histérico médico e nos achados clinicos e geralmente varia dependendo
da extensdo da doenga. Por um lado, encontramos pacientes assintomaticos e com
manifestagdes clinicas minimas e, por outro lado, pacientes com graus variados de obstrug¢ao
intestinal, ascite ou resisténcia tumoral, a chamada sindrome da barriga gelatinosa. A tarefa
basica ¢ validar o procedimento e sua classificagdo histologica, o que requer a coleta de

quantidade suficiente de material tumoral para processamento histopatologico. ’

Como esta doenca ocorre tdo raramente, as vezes sao necessarias leituras repetidas por
um patologista experiente para confirmar o diagnostico. Dentre os exames laboratoriais,
recomenda-se a coleta de CEA (antigeno carcinoembrionario), Ca 19-9 (antigeno de
carboidrato 19.9) e Ca 125 (antigeno de carboidrato 125), além dos exames de rotina

necessarios para avaliar o estado do paciente e a tolerancia a cirurgia. '
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Marcadores tumorais séricos podem ser usados para prever a agressividade da doenca.
Em pacientes secretores, marcadores tumorais elevados podem auxiliar na vigilancia e na
identificacdo precoce de recorréncia. Os trés marcadores tumorais comumente achados no

PMP sdo CEA, Ca 19-9 ¢ Ca 125. '8

A tomografia computadorizada (TC) de torax, abdome e pelve com meios de contraste
intravenosos e orais ¢ a modalidade de imagem preferida para PMP. A TC frequentemente
revela lesdes apendiculares primdrias, que podem estar calcificadas ou rompidas, bem como

ascite omental mucinosa e grumosa. '®

A caracteristica tipica de imagem da PMP ¢ uma deformacao da superficie do figado,
na qual a capsula hepatica ¢ recortada por depositos tumorais, o que distingue a PMP da ascite
serosa. A principal caracteristica que determina a viabilidade da citorredugdo completa € o

envolvimento do mesentério e da serosa do intestino delgado. **

O envolvimento do porta hepatis também ¢ crucial quando se considera a viabilidade
da citorreducdo completa. A TC com contraste oral e intravenoso ¢ recomendada para
avaliag¢do ideal do intestino delgado. A ressondncia magnética (RM) do abdomen e da pelve
pode ser usada para avaliar o intestino delgado, bem como o ligamento hepatoduodenal. A
ressonancia magnética ponderada em difusdo adicional pode ajudar a melhorar a sensibilidade
e a especificidade na deteccdo de lesdes peritoneais metastaticas. A sensibilidade e
especificidade da detecg@o e caracterizacdo de metastases peritoneais também aumentam com

o aumento da experiéncia do radiologista. ** 2728

Embora a TC e a RM sejam ideais, o envolvimento do intestino delgado devido a
doenca difusa de pequeno volume as vezes ¢ dificil de detectar em pacientes com malignidade
peritoneal e geralmente ¢ melhor avaliado por inspecdo visual em laparoscopia ou
laparotomia. No entanto, a laparoscopia diagnostica para avaliar o envolvimento do intestino
delgado na PMP ¢ muitas vezes decepcionante devido a presenca de massas omentais € ascite
mucinosa. A laparoscopia ¢ mais Util em pacientes com outras doengas malignas. Doenca
peritoneal, como metastases peritoneais colorretais ou mesotelioma, o objetivo ¢ detectar
pequenas quantidades de doenga serosa ou mesentérica, o que pode impedir a ressec¢ao

completa do tumor. %
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A imagem funcional da tomografia por emissdo de positrons (PET-CT) contribui
pouco para o diagnostico de PMP e é mais util para identificar doengas extra-abdominais além

de metéstases hepaticas em pacientes com adenocarcinoma.

2.6 — TRATAMENTO

O tratamento preconizado para PMP consiste na remog¢ao macroscopica completa do
tumor a partir da cirurgia citorredutora completa (CCRS) associada a HIPEC (quimioterapia

intraperitoneal hipertérmica).

No entanto, nem todos os casos sdo elegiveis para essa abordagem. Os pacientes
devem apresentar condi¢des clinicas adequadas para se submeter com seguranga a cirurgia, ou
seja aqueles com carcinomatose peritoneal e escore de performance da Eastern Cooperative
Oncology Group (ECOG) entre 2 e 3 apresentam sobrevida global significativamente inferior

ap0s o tratamento, em comparagdo com pacientes escore ECOG 1.

Agentes quimioterapicos administrados por via sistémica apresentam baixa capacidade
de concentragdo na cavidade peritoneal, o que se mostra insuficiente para erradicar lesdes
residuais. Embora exista uma forte relagdo dose-efeito das drogas citotoxicas no tratamento de
neoplasias do trato digestivo e do ovario, por exemplo, a dose terapéutica necessaria para
tratar a doenca peritoneal ultrapassa significativamente a dose toxica. Outro fator limitante
para a eficdcia da quimioterapia venosa ¢ a sua baixa penetragcao no noédulo tumoral, visto que
0 maximo atingido ¢ de 3-5mm '. Esse achado levou a conclusdo de que a quimioterapia
intraperitoneal obtinha uma eficacia muito maior do que a sist€émica, possibilitando assim

reduzir cirurgicamente a doenga peritoneal a niveis minimos.

Com a HIPEC, obtém-se concentragdes de quimioterapico na superficie peritoneal
muito superiores as alcangadas quando administrado por via venosa, além de reduzir
significativamente os efeitos toxicos sistémicos associados ao uso tradicional das drogas. O
aumento da temperatura altera a permeabilidade da membrana celular das células
cancerigenas, permitindo maior penetragdo e concentragdo do fArmaco no interior das células
tumorais, tornando-as mais sensiveis ao tratamento. A relevancia da combinagao dessas duas

técnicas reside na complementaridade de suas agdes. 7 %%
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Para que seja avaliada a completude da citorredugdo (CC), ao fim da cirurgia o
didmetro dos maiores depdsitos tumorais restantes sdo medidos e classificados de acordo. A
citorreducao CCO consiste na remogao completa de toda doenca visivel, seguida da CC1 em
que héd doenga residual menor que 0,25 cm. Qualquer deposito tumoral residual entre 0,25 e
2,5 cm ¢ pontuado como CC2 e, por fim, depdsitos maiores que 2,5 cm sdo categorizados
como citorredu¢ao CC3. A CCRS nos pacientes com pseudomixoma somente ocorre em casos
de CCO e CCl1, sendo um dos principais fatores prognosticos da doenga. Como alternativa, ¢
possivel avaliar a completude da ressec¢do tumoral via classificacdo do tumor residual

pos-operatério. > 7222

A CCRS com HIPEC ¢ uma cirurgia extensa com um tempo médio de 9 horas de

operacdo (intervalo: 2-24h), alta morbidade associada e mortalidade pds-operatoria ocasional.

3,6

A qualidade do tratamento cirargico do pseudomixoma peritoneal por meio da cirurgia
citorredutora com HIPEC depende ndo apenas da técnica operatoria, mas também da
experiéncia institucional e da quantidade de casos tratados pelo hospital. Estudos mostram
que centros de referéncia com maior nimero de procedimentos anuais (>60 casos) apresentam
menores taxas de recorréncia nos primeiros anos subsequentes da cirurgia, sugerindo que a
centralizagcdo do tratamento melhora o desfecho oncolégico. A recorréncia antes de dois anos
pode ser usada como indicador de qualidade, pois reflete a integralizagdo do manejo
diagnostico, cirtirgico e de seguimento. Em conjunto com o nivel de conhecimento da
patologia, fatores como a formagao do cirurgido e organizacao hospitalar podem influenciar a

resolucdo dos casos. >

Além disso, o bom andamento da cirurgia depende de diversos fatores relacionados ao
preparo do paciente, sendo ele submetido a uma avaliacdo cuidadosa e de aptiddo para o
procedimento. Todos os pacientes recebem profilaxia tromboembolica e antibidticos
perioperatdrios, além de vacinacdo profilatica em caso de esplenectomia necessaria. A

preparagdo mecanica completa do intestino é geralmente recomendada.

Outro fator vital é o posicionamento do paciente, de modo que permita o acesso a
todas as partes do abdomen e perineo, a reducdo dos riscos de sindrome compartimental e
complicagdes neurologicas associadas a cirurgia prolongada. A posicao de litotomia

modificada junto aos estribos Allen é, na maioria dos casos, a primeira escolha. *
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Apesar do indice de carcinomatose peritoneal (ICP) nunca ter sido projetado para
PMP e sim para outras malignidade peritoneais, como cancer gastrico ou colorretal, ele ¢
amplamente utilizado para avaliar a extensdao da doenca. Este sistema de pontuacao divide o
abdomen em nove areas anatdmicas com quatro areas adicionais do intestino delgado (jejuno
superior e inferior, ileo superior e inferior). O tumor ¢ avaliado em cada area e uma pontuagao
de 0-3 ¢ dada para cada uma das 13 areas (0 para nenhum tumor, 1 para nédulos <0,5 cm, 2
para nodulos entre 0,5 ¢ 5 cm e 3 para nddulos >5 cm). A pontuagdo total ¢ entdo calculada

somando todas as pontuagdes e varia de 0 a 39, %3 12.13.22.23

Da mesma forma, exames de TC e RM podem estimar um Indice de Céancer Peritoneal
(ICP) radioldgico. Pacientes com PMP com um ICP alto ainda podem ser passiveis de uma
ressec¢do curativa, se o intestino delgado néo estiver extensivamente envolvido °. Além disso,
a infiltracdo do tecido adiposo do ligamento hepatoduodenal e o envolvimento difuso do

mesentério e/ou da serosa do intestino delgado sdo sinais preditivos de irressecabilidade. '*2

A abordagem de escolha consiste em iniciar com uma longa incisdo na linha média do
xifisterno ao pubis, com excisdo do umbigo e quaisquer cicatrizes antigas, se envolvidas por
tumor. Em seguida, realiza-se a lise de aderéncias e a remog¢ao da ascite mucinosa para que
seja possivel determinar o ICP. Durante o planejamento cirargico, o cirurgido deve considerar
a area com maior risco de irressecabilidade, pois € por essa area que a operagao deve comegar.

Caso a ressec¢do tumoral ndo seja viavel nesse local, o procedimento deve ser encerrado. >3

E entdo realizada uma peritonectomia parietal direita ¢ mobilizacdo medial do ceco
para expor os vasos gonodais e ureter direito. Esta dissec¢do ¢ entdo realizada em dire¢ao
cefélica para realizar uma peritonectomia diafragmatica direita com mobilizagdo completa do

figado.’

Passos semelhantes sdo seguidos no lado esquerdo, comecando com uma
peritonectomia parietal esquerda para mobilizar o c6lon descendente e sigmoide, expondo o
ureter esquerdo e os vasos gonadais. Isso ¢ reproduzido em dire¢do cefalica para realizar uma

peritonectomia diafragmatica esquerda, se necessario. *

Uma omentectomia maior radical ¢ realizada dentro dos vasos gastroepiploicos. O
baco ¢ cuidadosamente avaliado para doenga e, se envolvido, os vasos esplénicos sdo ligados
e a esplenectomia ¢ realizada. Deve-se tomar cuidado para evitar danos a cauda do pancreas,

pois isso pode levar a pancreatite e a uma fistula pancreatica. *
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A disseccdo pélvica ¢ realizada pela mobilizacdo completa do reto no plano
mesorretal. Isso ¢ entdo continuado anteriormente em direcdo a bexiga e o peritonio
cuidadosamente removido da bexiga. Frequentemente, o reto e o sigmoide podem ser
preservados, mas em caso de infiltragdo tumoral ou cirurgia pélvica prévia, uma ressec¢ao

anterior pode ser necessaria. °

Os ovarios sdo rotineiramente removidos, pois ha uma grande chance de metéstase
ovariana. A remocdo do utero pode, ou ndo, ser necessaria dependendo da extensdo da

doenga. *

O tumor apendicular pode exigir apenas uma apendicectomia se a base estiver livre e
nao houver tumor no cdlon direito. Nesses casos, a base do apéndice ¢ grampeada. Nos casos
em que a base esta envolvida, ou ha envolvimento extenso do célon direito, ou na presenga de

nodulos ileocolicos, pode ser necessaria uma hemicolectomia radical direita formal. *

O envolvimento ganglionar ¢ incomum e, se houver suspeita, um linfonodo pode ser

enviado para analise por congelamento. *

Doenca no omento menor, porta hepatis e sulco aorto-caval ¢ dificil de ser removida
com segurancga. A disseccdo do omento menor ¢ geralmente realizada a partir da curva menor
do estdbmago, tomando cuidado para preservar os vasos gastricos esquerdos. Essa disseccao ¢

entdo levada para a porta hepatica, anterior as estruturas da triade portal. *

A vesicula biliar ¢ frequentemente removida, geralmente de forma retrégrada para
facilitar a identificagdo da anatomia portal. A vesicula biliar deve ser removida se houver

evidéncia de doenca ou célculos. *

Em cerca de 12% dos casos, uma gastrectomia distal ¢ necessaria para remover
completamente a doenca no estomago. O estomago e o duodeno sdo grampeados e, apos a
HIPEC, uma anastomose de ponta a ponta ¢ realizada, em que o remanescente gastrico ¢

anastomosado ao duodeno. *

Caso haja a necessidade de resseccao intestinal, deve-se preservar ao menos 1,5 metro
do intestino delgado. Se for necessaria também a realizacdo de gastrectomia total, essa

preservagdo minima torna-se ainda mais essencial.
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Uma vez que a citorreducdo esteja completa, a quimioterapia hipertérmica
intraoperatoria é administrada. E possivel realizar tanto a técnica aberta do “coliseu”, quanto
usar a técnica fechada, pela qual o abdomen ¢ fechado antes do inicio da HIPEC. O
quimioterapico de escolha ¢ aquecido a 40-43°C e continuamente infundido usando uma
maquina HIPEC de 30 a 90 minutos, a depender do caso. A escolha da droga, a dose e o
tempo de infusdo diferem entre os centros, podendo variar entre 10-35 mg/m? ou uma dose
fixa de 40 mg de Mitomicina C; 360-460 mg/m* de Oxaliplatina associada a combinagio de
Fluorouracil com Leucovorina, 400 mg/m?; 200 mg/m?* de Oxaliplatina; ou 25 mg/m? por litro
perfundido de Cisplatina associada a 3.3 mg/m?* por litro perfundido de Mitomicina. A dose é
reduzida em caso de insuficiéncia renal, obesidade morbida, idade avancada e presenga de

comorbidades importantes. >3

Parte da doenga serosa do intestino delgado pode ser eliminada durante a
quimioterapia e as anastomoses sao realizadas ap6s HIPEC. A anastomose costurada a mao ¢
a preferida, exceto para uma anastomose colorretal, onde uma anastomose grampeada ¢ ideal.
Uma anastomose retal baixa geralmente ¢ protegida por uma ileostomia desfuncionalizante,
que geralmente ¢ fechada em cerca de trés meses, desde que um estudo de contraste solavel

em agua ndo mostre evidéncias de vazamento. *

Drenos toracicos sdo rotineiramente inseridos se o diafragma foi removido. Apds uma
grande cirurgia de PMP, particularmente se os diafragmas foram removidos, os pacientes sao
cuidados na unidade de terapia intensiva pos-operatdria, € muitos requerem ventilagdo eletiva

durante a noite. *

Podem ocorrer variagdes diversas na ordem da cirurgia, tecnologia especifica ou nas
técnicas de acordo com os diferentes centros. No entanto, os principios gerais para atingir o

CCRS permanecem 0s mesmos.

Quando a CRS completa ndo ¢ possivel, uma redu¢do maxima do tumor ainda pode
atingir boa sobrevida e melhorias significativas na qualidade de vida. A cirurgia de debulking
¢ uma alternativa viavel para pacientes que ndo toleram a citorredug@o extensa ou apresentam
doenca irressecavel. Nesses casos, geralmente recomenda-se limitar a abordagem a
omentectomia maior com colectomia subtotal e uma ileostomia final caso haja obstrucao

intestinal, evitando procedimentos no abdome superior. Embora inferior a ressec¢ao completa,
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a reducdo da carga tumoral oferece beneficio clinico significativo nesse grupo de pacientes. >

3,6,13,16,17

Em pacientes aptos para a cirurgia, porém com PMP extenso, a CRS-HIPEC esta
frequentemente associada a alta morbidade e pior desfecho oncoldgico. De acordo com um
estudo recente realizado por Sgarbura et al., a cirurgia em duas etapas mostrou ser uma
estratégia promissora, reduzindo a morbidade e aumentando a preservagao visceral. Os
critérios de inclusdo foram: PCI > 20, PMP de baixo grau, implantes mucinosos de facil
retirada e envolvimento da serosa do intestino delgado ou colon que exigisse a0 menos trés
resseccoes com anastomose. Apds a cirurgia, a analise histopatologica dos casos apresentados
no estudo evidenciaram auséncia de sinais residuais de doenga, conferindo uma resposta
completa a primeira HIPEC. Em conjunto, ap6s cerca de 31.5 meses, todos os pacientes se
encontravam vivos ¢ sem recorréncia de lesdo tumoral. Com isso, esses dados refor¢am o
potencial da HIPEC mesmo em cendrios complexos e abrem caminho para abordagens

terapéuticas individualizadas. %

O uso de quimioterapia sistémica perioperatoria ¢ de preferéncia individual por ndo
ser padronizado, visto que ndo foi comprovado nenhum beneficio nos pacientes com lesdo
tanto de baixo grau, quanto de alto grau * . Por outro lado, foi demonstrado que, embora a
quimioterapia sist€émica pos-operatoria possa nao ser util em neoplasias apendiculares de
baixo grau, ha resultado em neoplasias de alto grau. Enquanto isso, a quimioterapia sistémica
pré-operatéria geralmente ndo é util, exceto em casos limitrofes ressecaveis ou irressecaveis >
4 71617 A quimioterapia intraperitoneal pos-operatoria precoce (EPIC), ndo é uma pratica
padrao em todos os centros. Alguns dos fatores que determinam o uso da quimioterapia
poOs-operatoria incluem a completude da citorredugdo, a idade e o estado geral do paciente, o

grau do tumor e a duragio da cirurgia. *

E importante mencionar que a cirurgia citorredutora ¢ HIPEC ¢ um procedimento
complexo e associado a riscos e complicagdes significativas. As complicagdes podem incluir
sangramento, tromboembolismo, infec¢do, abscesso, sepse, lesdo de orgdos adjacentes,
vazamento anastomotico, formagao de fistula, deiscéncia de ferida operatoria, disfuncao renal,
entre outras. Portanto, o bom andamento cirurgico e a selecdo criteriosa de pacientes sao

fundamentais para minimizar esses riscos e otimizar os resultados. *’
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Quando a cirurgia ndo ¢ indicada devido comorbidades ou a presenca de doenga
irressecavel, considera-se o uso de quimioterapia sist€émica (QS) para evitar a progressao da
doenca e controle de sintomas. De modo geral, observa-se uma baixa responsividade e alta
resisténcia das células do pseudomixoma peritoneal a QS, devido a reduzida taxa de
proliferagdo celular e disponibilidade incerta do quimioterdpico na mucina dos depdsitos
tumorais. Além disso, a resposta tumoral ¢ de dificil avaliacdo via critérios radioldgicos
convencionais, uma vez que as massas do PMP sdo predominantemente compostas por
mucina, o que o torna improvavel de reduzir significativamente de volume mesmo com

atividade citotoxica eficiente. >’

Por fim, para que seja possivel monitorar a recorréncia neoplasica, ¢ recomendado
repetir a tomografia apoés 3 meses da cirurgia e depois a cada 6 meses, enquanto o0s
marcadores tumorais a cada 4-6 meses nos primeiros dois anos ¢ a cada 6-12 meses do

segundo ano em diante. >’

3 — MATERIAL E METODOS

3.1 - DESENHO

Este ¢ um estudo descritivo e transversal, do tipo relato de caso associado a uma
revisdo bibliografica sobre Pseudomixoma peritoneal. O foco do estudo serd a narrativa da
historia clinica, diagnoéstica e de tratamento de um paciente atendido em um hospital federal
no Rio de Janeiro, diagnosticado com pseudomixoma peritoneal. Para a elaboracdo do relato,
foram coletadas informacdes do prontuario do paciente, incluindo o histérico médico,
anamnese, exame fisico, evolucdo clinica, resultados de exames complementares

(laboratoriais e de imagem) e as intervengoes terapéuticas realizadas pelo médico responsavel.

3.2 - METODOLOGIA DA PESQUISA BIBLIOGRAFICA

Para a elaboragdo deste projeto, foi realizado um levantamento bibliografico com a
utilizacdo de artigos cientificos indexados nas bases de dados da National Library of Medicine
- Medical Literature Analysis and Retrieval System Online (NLM/MEDLINE) e Scientific
Electronic Library Online (SCIELO), além de diretrizes da National Comprehensive Cancer
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Network (NCCN). Na selecdo dos artigos, foram adotados os descritores: (‘“Pseudomixoma
Peritoneal”) AND (“Neoplasias Mucinosas”). A revisdo bibliografica foi conduzida em bases
de dados reconhecidas, selecionando artigos publicados entre 2014 e 2025, nos idiomas
inglés, portugués e espanhol, com textos completos e revisao por pares. Foram excluidos
estudos sem acesso integral ou que ndo abordassem diretamente o PMP. Dentre os 231
resultados, foram incluidos os estudos que tratavam principalmente do pseudomixoma
peritoneal, que estavam disponiveis na integra e eram considerados relevantes de acordo com
os critérios de pesquisa das bases de dados. Apos a aplicacao desses critérios, vinte € nove
artigos foram selecionados para a constituicdo deste estudo, oferecendo uma base sélida de

evidéncias e insights para a discussdo proposta.

4 — RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 41 anos, solteira, residente em Anil-RJ, natural da Bahia.

Portadora de HIV em uso de antirretrovirais, com baixa carga viral.

A paciente deu entrada na Unidade de Pronto Atendimento (UPA) com queixa de dor
abdominal difusa e ascite volumosa. Multiplas comorbidades e estava em investigagdo de

hepatopatia.

Foi admitida na UPA, pelo Servigo de Atendimento Mdével de Urgéncia (SAMU), apds
atendimento prévio em um hospital de emergéncia, onde nao foi realizada paracentese.
Paciente portadora de cirrose hepatica descompensada, Child B7, diagnosticada desde margo

de 2023. Também apresenta HIV e miomatose uterina.

Na admiss@do em um hospital geral apresentou a Ressonancia Magnética que havia
realizado previamente onde mostravam leiomiomas em uma formagdo cistico-septada de
aproximadamente 5x6 cm em topografia anexial direita. Ao tentar realizar a paracentese foi
coletado liquido de aspecto mucoso que foi encaminhado para a citologia. Nao apresentava

alteracdo de enzimas hepéticas ou plaquetopenia que justificassem cirrose hepatica.

Evoluiu com aumento do volume abdominal. TC revelou tumoragdo em regido
inguinal direita/flanco direito e ascite com densidade compativel com pseudomixoma

peritoneal. Marcadores tumorais: CEA = 25,3; CA 125 =16,3. (Figura 1)
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Figura 1: Ascite volumosa no pré-operatorio.

No dia 15/01/2025, foi realizada a primeira cirurgia citorredutora com
hipertermoquimioterapia (CCR + HIPEC) do hospital. A laparotomia, identificaram grande
quantidade de mucina ocupando os quatro quadrantes da cavidade abdominal associada a
capsulite inflamatoria reacional envolvendo as visceras abdominais (figuras 2 e 3). Apos
evacuacdo da mucina e resseccdo da capsula, foi identificada tumoracdo rota envolvendo
apéndice cecal e ovario direito com "implantes" difusos no peritonio parietal. Congelacdo dos

implantes: reagdo inflamatdria + mucina acelular.
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Figura 2: Liquido mucinoso em aspecto de gelatina.

Figura 3: Tumor retirado ao lado de bisturi.
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Foram realizadas hemicolectomia direita/panhisterectomia em monobloco associada a
omentectomia, peritonectomias seletivas, resseccdo dos "implantes" maiores e ablagdo

térmica dos "implantes" menores que 2,5mm.

O protocolo de HIPEC escolhido foi de 360mg/m2 de Oxaliplatina a 42/43°C durante
uma hora. Durante a infusdo intraperitoneal da oxaliplatina, houve rea¢do anafilatica. Foi

reduzido o tempo de infusdo de 60' para 30'. (Figura 4)

Figura 4: Protocolo HIPEC e rash cutaneo.

A paciente teve uma evolugdo bastante satisfatoria, durante o periodo de internacio

poOs-operatorio, recebendo alta hospitalar em 25/01/2025 para acompanhamento ambulatorial.

5 - DISCUSSAO

O caso relatado descreve uma paciente do sexo feminino, jovem, portadora de HIV,

que apresentou ascite volumosa gelatinosa e foi inicialmente diagnosticada com cirrose
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hepatica descompensada, sendo posteriormente corrigido para o diagndstico de
Pseudomixoma peritoneal de provavel origem apendicular. Sua apresentagdo clinica de dor
abdominal inespecifica e acumulo de liquido mucinoso na cavidade peritoneal condiz com o
padrao descrito na literatura, no qual o PMP se manifesta por sintomas insidiosos e
inespecificos, retardando o diagnostico definitivo tal como ocorreu com a paciente em
questdo. Assim, evidencia-se a importancia do raciocinio clinico aprimorado, especialmente
em pacientes com multiplas comorbidades, para que diagndsticos diferenciais menos comuns

ndo sejam desconsiderados e desprezados. !> 1

\

Com a evolucdo da distensdo abdominal, a paciente foi submetida a cirurgia
citorredutora completa (CCRS) associada a quimioterapia intraperitoneal hipertérmica
(HIPEC), considerada padrdo-ouro para o tratamento do pseudomixoma peritoneal. A
ressec¢do incluiu hemicolectomia direita, pan-histerectomia, omentectomia e peritonectomias
seletivas, o que demonstra alto grau de disseminagdo da doenga e a complexidade do
procedimento necessario para alcancar uma ressec¢ao completa (CCO ou CC1), preditora de
melhor progndstico segundo diversos estudos. A utilizacdo de oxaliplatina aquecida a
42-43°C durante a HIPEC estd em conformidade com protocolos amplamente adotados por
centros de referéncia, embora a paciente tenha apresentado reacdo anafildtica, uma

complicac¢do rara, mas reconhecida na literatura como potencial evento adverso a droga. > "

13-15, 22,23

O envolvimento apendicular e ovariano observado a laparotomia refor¢a o
conhecimento atual de que a maioria dos casos de PMP se origina de neoplasias mucinosas do
apéndice, com acometimento secundario dos ovarios. Estudos imunohistoquimicos sustentam
essa teoria, demonstrando superexpressaio de MUC2, CK20 e CDX2 em neoplasias
apendiculares, o que as diferencia das neoplasias ovarianas primarias. A presenga de mucina
acelular e inflamacdo nos implantes peritoneais, como identificado no exame de congelacdo
da paciente, é compativel com a forma de baixo grau (DPAM), frequentemente associada a

melhor prognostico quando tratada adequadamente. "

Ainda que os marcadores tumorais tenham apresentado elevacdo discreta do CEA e
valores normais de CA 125, tal perfil laboratorial ndo exclui o diagnéstico. Em contrapartida,
reforga a importancia da interpretacdo integrada entre exames de imagem, avaliacdo clinica e

achados intraoperatorios. A tomografia computadorizada, com achados sugestivos de ascite
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mucinosa e tumoragdo em flanco direito, foi fundamental para direcionar o diagndstico de

PMP e planejamento cirtrgico. '% 4 1% 18.24.27. 28

Apesar da raridade da patologia, estudos apontam que a CCRS associada a HIPEC
pode alcangar taxas de sobrevida de até 80% em cinco anos para casos de baixo grau,
enquanto casos de alto grau com células em anel de sinete apresentam pior progndstico. Nesse
sentido, o relato contribui ao evidenciar a aplicabilidade e a resposta clinica favoravel ao
tratamento cirdrgico mesmo em pacientes imunossuprimidos, como no caso em questdo,

ressaltando a importancia da selecdo criteriosa e do preparo pré-operatorio. > 132

As limitagdes deste estudo estdo relacionadas ao proprio desenho de relato de caso,
que ndo permite generalizagdes estatisticas. Além disso, ndo ha acompanhamento de longo
prazo, o que impossibilita a avaliagdo da sobrevida global e da recorréncia da patologia. Por
outro lado, o trabalho se destaca por documentar de forma detalhada a apresentagdo clinica, os
achados intraoperatorios € o manejo terapéutico de uma entidade clinica incomum,

fornecendo uma importante ferramenta de aprendizado para a comunidade médica.

Assim, este estudo reforca a relevancia do diagndstico precoce, da suspeicao clinica
frente a quadros atipicos de ascite e da adocdo de terapias cirurgicas agressivas, mas
potencialmente curativas. Ademais, ressalta a importancia de centros de referéncia e equipes
multidisciplinares experientes no manejo do pseudomixoma peritoneal, ampliando o campo

de conhecimento sobre a doenga e contribuindo para a melhoria da pratica clinica.

6 — CONSIDERACOES FINAIS

O Pseudomixoma Peritoneal ¢ uma condicao rara, porém de grande relevancia clinica,
caracterizada pelo acimulo anormal de mucina na cavidade peritoneal, geralmente decorrente
de tumores mucinosos, especialmente do apéndice. Apesar dos avancos no conhecimento
médico e cientifico sobre essa patologia, a populacao geral ainda ¢ pouco informada quanto
aos seus sinais, fatores de risco, formas de detec¢do precoce e opgoes terapéuticas. O
diagnostico costuma ocorrer tardiamente, muitas vezes de forma incidental, o que contribui
para um prognostico reservado. Individuos adultos, geralmente na meia-idade, sdo os mais
afetados, e a limitacdo de centros especializados no tratamento, assim como a auséncia de

politicas publicas voltadas a conscientizagao e ao diagndstico precoce, reforca a urgéncia de

35



estratégias de educacdo em saude, capacitacdo de profissionais e ampliagdo do acesso ao
tratamento especializado. Assim, torna-se imprescindivel investir na divulgacdo de
informacdes, no rastreamento de grupos de risco € na melhoria das condi¢gdes de atendimento

para enfrentamento mais eficaz dessa rara, porém desafiadora, enfermidade.

A escolha do caso relatado foi baseada na complexidade e gravidade da condigao,
permitindo a observacdo da evolugdo satisfatoria do tratamento ao longo dos meses. Tais

cuidados realizados pela equipe do hospital foram fundamentais para o quadro da paciente.

Ao longo deste trabalho, foi possivel compreender que o diagnostico precoce, baseado
em exames de imagem e avaliacdo clinica adequada, ¢ essencial para aumentar as chances de
sucesso terapéutico. A abordagem padrdo-ouro, que combina a cirurgia citorredutora com a
quimioterapia hipertérmica intraperitoneal (HIPEC), tem se mostrado a estratégia mais eficaz,

oferecendo melhores taxas de sobrevida e controle da doenga a longo prazo.

Apesar do sucesso do caso, ¢ de conhecimento que ndo ¢ comum evolugdes tao
satisfatorias para casos tdo graves. O caso relatado exemplifica questdes corretamente
resolvidas e com desfecho favoravel ao paciente. Esse estudo ¢ de suma importancia para
agregar em conhecimento e recursos para melhor atender a populacao, visto que se trata de

uma doenga rara, pouco estudada.

Dessa forma, conclui-se que o relato apresentado ndo apenas cumpre seu papel
educativo e ilustrativo, mas também evidencia a necessidade de maior atencdo a quadro
clinicos inespecificos e persistentes. Além disso, refor¢a a importancia da atencdo conjunta
entre atencdo primaria, servicos de emergéncia e centros de referéncia em oncologia, visando
o diagndstico precoce, a terapéutica adequada e a melhoria do prognostico dos pacientes

acometidos por esta condi¢ao.
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