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Pseudomyxoma peritonei de origem appendicular

pelos
Drs. A. Penna de Azevedo e S. Coutinho da Silveira

(Com 5 estampas)

A presenca de subslancia gelalinosa na cavidade do periloneo,
conslilue o Pseudomyxoma peritonei, lermo creado por Werlh em 1884.
Péan, para lraduzir o mesmo processo morbido, creou o nome de do-
enca gelalinosa do periloneo, em 1871, molivo pelo qual procuram os
aulores francezes reivindicar para Pdéan, a prioridade sobre o conheci-
menlo da doenca.

Segundo o conceilo emillido por Werth, o Pseudomyxroma perit-
fonei era apenas a consequencia da localizacio no periloneo, do con-
leido de ecyslos pseudomucinosos do ovario, rompidos na cavidade pe-
riloneal.

Somente em 1901, ¢ que foi reconhecida por Fraenkel, a inciden-
cia da affeccio em individuos do sexo masculino. Aquelle autor obser-
vou a exislencia do pseudomyxoma do periloneo originario de um cyslo
pseudomucinoso do appendice ileo-cecal. De tal maneira, foi eslabele-
cida a nalureza inflammaloria excrelora da doenca, de conformidade
com o pensamenlo do referido aulor.

Os casos de pseudomyxoma do periloneo, de origem appendicular
consliluem uma condicio morbida rara, podendo-se encontrar unicamente
na lilleralura, cerca de oilenla casos, segundo a opinido de KemkKkes, cmil-
lida em 1932.

Na lilleralura nacional, nio lemos conhecimenlo da exislencia de
nenhum caso publicado, sendo o que ora descrevemos, o primeiro. Lol
clle observado no Servico de Aulopsias do Instiluto Oswaldo Cruz e

assim, pode ser resumido:

B. S. A.. 58 annos, sexo masculino, brasileiro, branco, inlernado
na Fnfermaria do Professor Agenor Porlo, do Hospilal Sdo Francisco
de Assis, permanecendo naquelle servico, sob os cuidados do Dr. L.
Stockler, dislinclo Assistente do servico, a quem muito agradecemos as
infurmacoes clinicas referenles ao caso.

* Recebido para publicagdo a 30 de Novembro de 1936 e dado a publicidade em Margo de 1937.
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Duranle a sua permanencia no Hospilal, o doenle referiu que a
sua molestia livera inicio com perturbacoes gastricas, seguidas de vo-
niilos e dores no eslomago, cerca de um anno anles de se inlernar na
Fnfermaria. Algum (empo depois do inicio da moleslia (cerca de
mezes anles de inlernar-se). nolou que o venlre augmenlava de volume.
F'm seguida observou que as pernas se edemaciavam. bem como apre-
sentavam ulceracoes.

Pelo exame clinico, verilica-se que o abdomen ¢ grandemenle au-
omenlado, lendo forma ovoide achalando-se nos flancos, nio apresen-
lando sonoridade pela percussio e moslrando circulacio venosa colla-
leral do Lypo porla.

O doenle foi punccionado em 31-3-1935, relirando-se da cavidade
do periloneo 2200 cc. de liquido amarello, gelalinoso, que sahia inler-
millenlemente. Depois da relirada do liquido, foi possivel apalpar-se
o figado que se moslrou augmenlado e lobulado, principalmenle o 6bo
esquerdo. O baco tambem se mostrou augmentado de lamanho.

O doente Talleceu as 21 horas de 11-12-1935. lendo sido aulopsiado
9 horas apos.

O protocollo da aulopsia refere:

A, 6925, — O cadaver ¢ o de um homem velho, de cor branca.
em pessimo  esltado de nulriciio, ndo apresentando edemas. Ganglios
lvimphalicos inguino-cruraes palpaveis. Cabellos lisos, grisalhos, comple-
lamenle ausenles na regido Ifronlo-parielal. Pupillas redondas, igualmenle
dilatadas. Denles em regular eslado de conservacio. Abdomen achalado.
com aspeclo de abdomen de balrachio.

Ao corte, a camada gordurosa ¢ reduzida de espessura na parede
abdominal anlerior e apresenla cor amarella-alaranjada. Camada mus-
cular igualmente reduzida, os musculos lendo coloracio rosea. Na cavi-
dadce do peritoneo existem 2 lilros de liquido gelalinoso limpido. com
aspeclo de clara de ovo, o qual se enconlra em maior quantidade na
pequena bacia. O periloneo parietal ¢ espessado ¢ adherenle a uma
formacdo constiluida por vesiculas de lamanho variavel, em geral pe-
(quenas, separadas enlre si por lecido branco-amarellado de aspeclo {i-
broso, bastante desenvolvido em certas porcoes do (umor. A massa iu-
moral occupa todo o peritoneo, adherindo, tambem, ao periloneo visce-
‘al das alcas inlestinaes e dos orgios abdominaes.

Sobre o figado, observa-se crescimenlo do lumor, o qual forma
sobre a face anlero-superior, massas grosseiramente lobuladas, exislen-
les  exaclamenle, em maior exlensdao, nas porcoes deprimidas da su-
perticie.
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A massa tumoral adquire maior volume ao nivel do epigasiro,
deslocando-se para a esquerda, parecendo ser consliluida em grande parie,
pelo grande epiploon o qual nio ¢ reconhecido de modo nilido.

O figado, separado do tumor. ¢ envolvido por lecido de aspeclo
libroso, apresenlando vesiculas na sua espessura, as quaes conlém sub-
slancia gelatinosa. semelhante 4 encontrada na cavidade periloifeal. A
capsula do orgio confunde-se com esse lecido.

O epiploon e os inleslinos, (cecum ¢ colon. principalmenle o co-
lon (ransverso), sio envolvidos pela massa acima descripla.

A formacao lumoral. quando separada do figado, lem a conltor-
macao lobulada e lamanho da cabeca de adullo. achalada na parle pos-
lerior ¢ arredondada na anlerior. Ao corle longiludinal, verilica-se que
0 baco assim como o eslomago ¢ o pancreas eslio incluidos nesta massa,
sendo que o eslomago. ao nivei da grande curvalura, chega a conlun-
dir-s¢ com o lecido neo-formado, ndo havendo comludo, conlinuidade
de tecidos. mas somenle adherencias. O tumor ¢ constliluido pela reuniao
de formacoes em ludo idenlicas as enconlradas na superficie periloneal.
podendo-se comparar o aspeclo encontrado com o da superficie do corle
de um bocio colloide.

O estomago. ao ser aberlo. apresenla o cardia ¢ o pyvloro sem al-
leracoes do normal.

Baco lem volume diminuido e. ao corte, ¢ de cor avermelhada,
sendo que os folliculos Iymphoides ndo siao reconhecivels, o lecido con-
junclivo sendo augmenlado.

IFigado lem volume diminuido. apresentando, ao corle, aspecio es-
bocado de figado cardiaco. Vesicula biliar sem alteracoes.

Rins teem volume normal. a capsula fibrosa sendo espessada e dif-
licil de ser destacada. Depois de retirada, deixa descoberta uma super-
licie rugosa ¢ granulosa. Ao corle. o parenchyma ¢ de cor amarella-
rosca, as camadas cortical ¢ medullar apresenlando limiles nitidos. A
cortical ¢ adelgacada. Pyramides de Malpighi teem coloracio rosea. Mu-
cosa dos calices, bacineles e ureleres, lisa, brilhante ¢ pallida.

Inteslinos mostram mucosa de aspecto normal. ndo sendo encon-
lradas lesoes ulcerativas, nem helminthos parasitos. A massa lumoral de-
senvolvida no periloneo ndo compromette, em nenhuma parlte, a mu-
cosa Inleslinal.

Prostata diminuida de volume ¢ de aspeclo fibroso.

Bexiga ¢ conlrahida e mostra, na sua lace poslerior, a mucosa
de eor avermelhada e de forma (rabeculada.

Pulmoes apresentam adherencias [ibrosas. As cavidades pleuraes
nao contém liguido. Espaco precordial ¢ pouco augmenlado de area. bHacco



(52 Memorias do Instilulo Oswaldo Cru:z 32, 1

fibroso do pericardio contém cerca de 20 cec. de liquido amarello-claro,
[impido. O pericardio é liso e brilhante. Coracio ¢ perfeilamenle movel
denlro do sacco fibroso do pericardio.

Coracdo menor que o punho do cadaver, lem a ponta formada
por aIEDOS os venlriculos. Os vasos apresenlam-se ligeiramenle sinuosos.
Gordura epicardial quasi desapparecida. Auricula direita é ligeiramente
augmenlada de volume e ndo contém coagulos. Orificio da Iriscuspide
da passagem a ponta de 3 dedos. As valvas da Iricuspide apresenlam cor-
dcalha lendinosa ligeiramente espessada. Cavidade do ventriculo direilo
augmentada de capacidade, contendo coagulos fibrinosos. Endocardio ¢
liso e brilhante, de co6r castanha. As valvas sigmoides da pulmonar sio
livres e flexivels. Auricula esquerda é de capacidade mais ou menos nor-
mal, nao contendo coagulos. Orificio da miltral da passagem 4 ponla de
2 dedos. As valvas da milral mostram a cordoalha ligeiramenle espes-
sada. Cavidade do ventriculo esquerdo tem volume normal. Sigmoides
aorticas sdo ligeiramente espessadas nos bordos de inserciao. A inlima
da aorta ¢ de cor amarellada, notando-se placas de cor amarella mais
clara, salientes. Myocardio ¢ de cor pardacenta, ndo apresentando, na
espessura, augmento apparenle do tecido fibroso.

Pulmio direilo tem a pleura recoberta por membranas fibrosas.
Pela palpac¢io, a crepilacio é diminuida. A crepitacio ¢ abolida no 16bo
inferior. Ao coérle, este l6bo é de cor avermelhada e, pela compressio
nao da sahida a liquido espumoso. O l6bo superior ¢ de cor rosea-
avermelhada. Pela compressao, deixa sahir liquido espumoso, esbran-
quicado, misturado a sangue.

Pulmio esquerdo apresenta as mesmas alleracoes descriplas para
0 pulmiao direilo.

Fm lodos os orgios examinados, ndo forem encontradas melaslases
do tumor.

fsxame microscopico: — O tumor ¢é consliluido por grande numero
de Tormagdes arredondadas, de lamanho variavel, e com aspeclo de ve-
siculas, medindo as maiores, 1 cm. de diamelro. Fllas invadem o peri-
loneo, o epiploon, o figado e a capsula do baco e do pancreas. Sao ni-
lidamenle individualizadas por sepios de tecido conjunclivo fibroso, os

(uaes assumem espessura variavel.

As formacgdes vesiculosas se unem reciprocamente, de modo que o
mesmo seplo conjunciivo serve ao mesmo lempo, de parede ou de limile
para varias de taes formagdes. Sobre a face inlerna da perede conjuncliva,
existe revestimento celluiar, a custa de cellulas do tvpo epitheiial, for-
mando epithelio cylindrico ou cubico, dispostas em uma s6 camada ¢
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possuindo cytoplasma claro e nucleo pequeno. situado quasi junto i base
da cellula.

Fm cerlas porcoes, as cellulas de revestimento soffrem forle com-
pressao. apresenlando-se achatadas. Assim ¢ possivel verificar, em deler-
minadas regioes, exislencia de epithelio cyvlindrico ou cubico e epilhelio
fortemente achatado. Na grande maioria das vesiculas, comludo, nao se
observa revestimenlo epithelial. As cellulas de revestimenlo possuem es-
(ruclura lypica e nao moslram figuras de caryvocinese, nem formacio de
cilios. Fm cerlas porcoes, observam-se cellulas volumosas, conlendo va-

rios nucleos, com aspeclo de cellulas giganles de corpo eslranho.

J<

O eslroma conjunclivo ¢ regularmente desenvolvido, apresenlando
vasos sanguineos e infiltracio inflammaloria constlituida por eclementos
nononucleados (Iymphoeylos, monocylos e celiulas plasmalicas ).

O conteudo das formacodes cyslicas. nos cortes corados pela hiema-
loxilina-eosina., apresenta-se corado em azul pallido, mosirando aspeclo
ora homogenco, ora levemenle filamenloso.

[xcepcionalmente, observam-se, em algumas vasiculas, raras cei-
lulas de tvpo epilhelial, isoladas ou dispostas em columnas. inisturadas
a0 conteuado mucoso.

Nos cortes corados pelo muci-carmin, a substancia que enche as
formacoes se apresenta corada inlensamente em vermelho, demonstrando
A Sua riqueza em mucina.

Fnlre a extremidade livre da cellula de revestimenlo ¢ a substan-
cia mucinosa, existe uma linha de cor vermelha mais intensa. Fm al-
gumas raras cellulas, observam-se golliculas no cyloplasma, coradas em
vermelho pelo muci-carmin. Ndo se observam crystaes de cholesterina.

Nos cories de figado, verifica-se que o tumor invade grande parle
da sua superiicie e penetra o parenchyma em cerlas porgdes sub-
capsulares, apresentando, comtudo. o mesmo aspeclo ja descripto. No
esiroma observa-se infilltracio inflammatoria mais pronunciada.

No baco, o tumor invade a capsula, respeilando a integridade do
parenchyma. O mesmo facto ¢ cobservaco no pancreas.

No estomago e nos inlestinos nao se observam alteracbes, a mu-
cosa sendo integra. No rim exisie processo de nephrocirriiose arte-
riosclerotica.

Diagnostico anatomo-pathologico:

Pseudomyxoma peritonei ex processu vermijormi.
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DISCUSSAO

O pseudomyxoma do periloneo pode ser resullanle da complicacio
de varios processos morbidos. Assim, ja leem sido descriplos casos ori-
ginarios de cystos omphalomesentericos (caso de Schildhaus originario
do Ducltus omphalomesentericus) ¢ de cyslo-adenomas relroperiloneaes.
Mas, sem duvida, constiluem maior inleresse pela sua imporlancia e
Irequencia, os casos que reconhecem sua origem nos cystos pseudomuci-
nosos do ovario ¢ nas mucoceles do appendice cecal.

ASs massas gelatinosas podem se apresentar na cavidade do peri-
loneco ou de modo livre, enlre as alcas intestinaes, ou entio fixadas no
peritoneo a custa de proliferacio e infiltracio de lecido conjunclivo,
formando seplos ou mesmo sob a forma de cavidades cyslicas encapsu-
ladas por tecido conjunctivo. Algumas vezes, o malerial gelalinoso ¢ ab-
sorvido no periloneco, principalmenlte por meio dos vasos lvmphalicos.
Mas oulras vezes, o malerial nio ¢ absorvido, dando origem a forma-
cao de uma peritonile do lypo das de corpo estranho, adquirindo am as-
pceelo todo particular.

Assim ¢ que o lecido conjunclivo proliferando sepla e envolve
a4 substancia mucinosa, dahi resultando a produccio de formacoes muito
semelhantes a vesiculas, cheias de substancia gelatinosa. Por tal molivo ¢
que I'irkel chegou a dizer que se estabelecia uma verdadeira doenca cvs-
lica do peritoneo.

Segundo Monol e Vuillieme, as massas gelalinosas enconlradas na
cavidade peritoneal podem se originar de dois modos diversos:

1 — pela fissuraciao ou ruplura de lumores cyslicos do ovario, de
Lypo mucinoso ou

2 — pela ruplura intra-peritoneal de eystos que se formam a cusla
do appendice ileo-cecal, conslituindo as mucoceles do appendice.

Segundo Troller, o malerial gelatinoso pode dislribuir-se no peri-
loneco, da seguinte maneira:

1 — disseminaciao universal sobre o peritoneo (casos de McConnel,
Mayer) ;

2 — localizacdo na regido 1leo-cecal e pelviana. envolvendo, geral
mente, a parite peripherica de epiploon (casos de Fraenkel,
Hueler);

3 — localizacio na visinhanca mmmediata do appendice ileo-cecal

i

(caso de Oberndorfer).
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O caso descriplo e bem illustrado, recenlemente publicado por
D’Aunoy e Fine corresponde lambem, ao primeiro grupo da syslemati-
zacio de Trotter, onde se enconlram os casos de compromellimento uni-
versal do peritonco.

O pseudomyxoma do peritoneo era considerado como affeccao pro-
pria do sexo feminino e era allribuido & ruptura de cyslos ovarianos
multiloculares.

Os casos encontrados em individuos do sexo masculino., somente
mais tarde ¢ que foram conhecidos, depois do (rabalho de [Fraenkel.

Admilte Léjars, que o Pseudomyxoma peritonei, ¢ um verdadeiro
adenosystoma, originando-se da implantacio, no peritoneo, de cellulas
mucosas, as quaes enlram, a seguir, em mulliplicacio ¢ formaciao de
mMuco.

Comtudo, lendem os pesquizadores em geral, em considerar a al-
feccdao, pelo menos um muitos casos, como um processo inflammaltorio
proliferativo e infiltrativo, produzido pela presenca no periloneo, de ma-
terial estranho, lal a substancia gelalinosa, oriunda da ruplura dos cysios
pseudomucinosos do ovario ou das mucoceles do appendice.

As cellulas que formam o revestimento inlerno das cavidades po-
dem ser cubicas ou columnares e podem derivar do revestimenlo epi-
thelial do appendice, das cellulas endotheliaes do peritloneo ¢ dos pha-
gocylos que envolvem ¢ englobam o malerial eslranho (lroller).

Michaelson considera o epithelio appendicular capaz de se enxerlar
no peritoneo e ahi se mulliplicar distante de sua origem.

A substancia gelatinosa que enche as formacdes cyslicas lem as
as caracteristicas da mucina, fornecendo as reaccdes posilivas com a
lhionina e 0 mucicarmin.

EEm conlaclo com o periloneo. essas massas gelatinosas, desde que
sejam libertadas dos cystos mucinosos do ovario ou das cysloceles do ap-
pendice, teem a propriedade de estimular a proliferacao dos elementos
do revestimento peritoneal. Assim ¢ possivel que a subslancia gelatinosa
seja envolvida por taes cellulas de reveslimento, que as i1solam como
substancia estranha. O endothelio pode persistir, as cellulas apresentando-
se¢ cubicas ou columnares. As vezes podem mesmo formar cadelas de
cellulas cubicas, como no caso citado por ‘Irotter. Embora alguns obser-
vadores admittam que essas cellulas sejam originarias do epithelio de
revestimento do apppendice, ¢ mais provavel que o sejam de taclo,
derivadas de uma lransformacio das cellulas endotheliaes do periloneo,
em virtude de possuirem estas, capacidade para adquirirem f[ormas cubi-
cas ou alumnares, em condi¢cdoes anormaes.
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Lachayenskaja, estudando o epithelio dissociado na mucocele do
appendice e no pseudomyxoma, verilicon que em presenca de mate-
rial nho organizado (mucco, fibrina), ndo havia praticamenle dilferen-
ciacdo, o que era observado em allo grau, no epithelio que crescia sobre
0 tecido conjunclivo.

[ possivel que, em alguns casos, o epithelio de revestimento as-
suma caracter de malignidade conforme acceniua Léjars em um €aso.

CONCLUSOES

No caso que descrevemos de psecudomyxoma do periloneo, a visla
das alteracdes enconiradas, somos levados a admillir a origem appen-
dicular do processo.

Assim, a presenca de massa myxomatosa existente no peritoneo,
em parte hivremente, em parte constiluindo massa definiliva ou tumor
myxomatoso, envolvendo o inltestino e em relacio com o appendice 1leo-
cecal, mnos autoriza a firmar tal hypothese. Podemos de tal inanei-
‘a, comprehender a formacdo e a evolucio do processo. No ini-
cio, seguindo-se a localizacio no appendice ileo-cecal de uma muco-
cele, a massa myxomatosa recolhida na cavidade peritoneal, acarrelou
irritacdo do reveslimento cellular da serosa, envolvendo as suas cellulas
as massas gelalinosas. A irritacdo prolongada foi seguida de proliferacio
de lecido conjunctivo fibroso, formando-se seplos fibrosos bastanle de-
senvolvidos, os quaes individualizam as formacodes de aspeclo cystico e
caracleristicas do tumor. Ao lado de tal processo proliferaltivo, observa-
s¢ ainda, produccio de cellulas gigantes do typo de coérpo eslranho e
infiltracio inflammaltoria (lymphocylos, cellulas plasmalicas e leucocy-
los endolheliaes) complelando-se de tal modo, o quadro da perilonile
chronica por corpo eslranho.

Comludo, ndao se pode, de modo absoluto, afastar a hypothese de
se lralar de um adeno-cysloma, a vista de cerlos aspeclos, lal a Torma-
cao de vesiculas conservando epilhelio cylindrico em uma sé camada,
suggerindo o quadro do adeno-cvstoma, com {requencia, observado no
ovario. Além disso, a pesquiza da mucina pelo mucicarmin ec¢videncia,
embora de modo muito raro, a presenca de golliculas mucicarminophilas
no cyloplasma de algumas cellulas.

SUMMARIO

Os autores descrevem um caso de pseudomyxoma do peritoneo.
originario do appendice 1lco-cecal, em individuo do sexo masculino, de
28 annos de edade. O processo leve evolucio lenla, caraclerizando-se
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clinicamenle, por sympiomas perilonecas (venire augmentado, encerrando
conteudo gelalinoso ¢ presenca de um tumor palpavel ao nivel da re-
g1a0 hepatica). O aspecto histolcgico do tumor corresponde ao <o ’seu-
domyxoma perifonei.

Levando em conta a syslemalizacio dos casos de pseudomyxoma
do periloneo, proposta por ‘lrotler, o caso presenle deve ser enquadrado
enire aquelles que conslitluem o primeiro grupo (dislribuicao universal
do lumor sobre o periloneo).

SUMMARY
Pseudomyxoma peritonei ex proeessu vermijormi.

The present paper deals with a case of Pseudomyxoma peritonei
arising irom Llhe appendix 1n a Brazilian, while, 58 years old, male.

The growlh amply spreads over the periloneum, giving rise Lo
strong adhesions amongst the peritoneal viscera, particularly on the parl
of the liver, spleen and pancreas (lIlls. 4, 5 and 6).

In certain spots, the growth even forms a mass the size ol
a loelus head, made up of a greal number of blislerlike formations.
well delimited by septa of connective lissue and full of a substance Lhe
appearance and consislency ol the while of egg (Ill. 1). On microscopical
examinaltion, the majorily ol the formalions presenl smoolh walls; in
some ol lhem an epithelial covering is mel wilh, the cells of which are
cylindrical and ranged along a single layer (llls. 2 and 3).

The contents ol the formalions give the posilive reactions of muci-
carmine. The lumour stroma is infiltrated by mononuclear cellular ele-
mentls, parlicularly by lymphocyles (Ill. 7); there are also found gianl
cells the Lype of those of foreign body (lIlls. 8 and 9).

In accordance wilh the analomicopathological aspecls mel wilh.
we consider lhe case as Pseudomyxoma perilonei ex processu vermiformi,
lhe same having to be classified in Group I of Troller’'s syslemalizalion
(disseminaltion of the tumour all over lhe peritoneum).
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Estampa 1

Fig. 1 — Aspeclo macroscopico do tumor: Vé-se 4 esquerda o tumor sobre a
capsula do baco e a direita, fragmento do tumor no epiploon.

IFig. 2 — Corte do tumor observando-se as formacoes cheias de substancia mu-
cosa € o slroma conjunclivo.
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]. Pinto, photomicr.



10,

10

Estampa Z

3 — Corle do lumor. Algumas foirmacoes moslram-se reveslidas por cel-

lulas epitheliaes, conslituindo epithelio ceyvlindrico em uma s6 camada.

{4 — Corle de figado invadido pelo tumor ao nivel da capsula de Glisson.
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Fig. 4 . Pinto, photomicr.

Azevedo & Silveira : Pseudomyxoma peritone:.



Estampa 3

Fig. 5— Cérte de baco, vendo-se o tumor proliferado na capsula esplenica.
Fig. 6 — Corte de pancreas. O tumor invade a superficie do orgao.
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Fig. 6 ]. Pinto, photomicr.

Azevedo & Silveira: Pseudomyxoma peritonel.



Estampa 4

7 — Corte do tumor em regidao que invade o figado. O eslroma apresenla
infiltracio 1nflammaloria.

8 — Corte do tumor, observando-se o sceu conletido mucinoso ¢ presenca de
cellula giganle do typo de corpo estranho.
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| Pinto, photomicr

Azevedo & Silveira: /’seudomyxoma peritonei.



Estampa 5

=

[Fig. 9 - Corte do (umor. Cellula

3

noante do Lyvpo de c¢orpo estranho.
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]. Pinto, photomicr.

Azevedo & Silveira: Pseudomyvoma peritonei.



