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Resumen

Introduccién: La Adenomucinosis Peritoneal Diseminada (DPAM,
por el término en inglés) es una presentacion no frecuente del cancer
de apéndice. Infrecuentemente, las hernias umbilicales o inguinales
pueden ser la primera manifestacion clinica de esta condicion; la
extension al escroto puede ser anatémicamente viable. La cirugia
citoreductiva (CRS, por el término en inglés) con quimioterapia
hipertérmica intraperitoneal (HIPEC, por el término en inglés) es el
tratamiento estandar para DPAM. Nuestra hip6tesis es que los mismos
principios terapéuticos, consistentes en CRS con quimioterapia
hipertérmica del escroto (HCS, por el término en inglés), pueden ser
aplicados para DPAM con extension al escroto.

Métodos: Revisamos una base de datos prospectiva en nuestra
Institucion donde se identificaron dos casos de DPAM con extension
al escroto. Se examinaron sus historias clinicas, y se realizaron
controles cercanos. La histopatologia tumoral y la citoreduccion fueron
evaluados. La progresion tumoral fue monitorizada en los controles
mediante examen fisico, marcadores tumorales (CEA, CA 125, CA
19.9) y TAC abdomino-pélvico.

Resultados: Dos pacientes a quienes se les practicd previamente CRS/
HIPEC por DPAM fueron exitosamente tratados con CRS/HSC.
Ambos pacientes se encuentran vivos y sin evidencia de enfermedad
88y 57 meses después de la CRS/HIPEC inicial y a 50 y 32 meses post
CRS/HCS, respectivamente.

Conclusion: La precaucién de los cirujanos sobre la coexistencia de
hernias inguinales con neoplasias peritoneales y la necesidad de reparo
quirtrgico debe ser incrementada. La CRS/HCS puede ser empleada
en el tratamiento a pacientes con DPAM con extension al escroto. Los
resultados clinicos son dependientes de una citoreduccion completa

del tumor metastasico.
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Abstract
Introduction: ~ Disseminated  Peritoneal — Adenomucinosis
(DPAM) is an infrequent presentation of appendiceal cancer.
Infrequently, umbilical or inguinal hernias could be the first clinical
manifestation of this condition; DPAM extension to the scrotum
may be anatomically viable. Treatment with cytoreductive surgery
(CRS) and hyperthermic intraperitoneal chemotherapy (HIPEC) is
the standard of treatment for DPAM. We hypothesize that these
same treatment principles, consisting of CRS with hyperthermic
chemoperfusion of the scrotum (HCS), could be applied to the
scrotal dissemination of DPAM.

Methods: We reviewed our Institution’s prospective cancer
database and identified two cases of DPAM with extension to the
scrotum. Their medical records were examined, and close follow-
up was performed. Tumor histopathology and cytoreduction scores
were evaluated. Tumor progression was monitored on follow-up by
physical examination, tumor markers (CEA, CA 125, CA 19.9) and
abdomino-pelvic CT scan.

Results: Two patients who previously had CRS/ HIPEC for DPAM
were successfully treated with HSC. Both patients are alive and free of
disease at 88 and 57 months following initial CRS/HIPEC, and 50 and
32 months following CRS/HCS, respectively.

Conclusion: Increased awareness by surgeons to the coexistence of
inguinal hernia with peritoneal neoplasm and the need for a surgical
repair is raised. CRS/HCS may be employed to treat patients with
DPAM extension to the scrotum. Successful outcome is dependent on

complete cytoreduction of metastatic tumor.
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Introduccion

La Adenomucinosis Peritoneal Diseminada (DPAM) esuna presentacion
comun de tumores originarios del apéndice, frecuentemente con
compromiso extenso dela cavidad peritoneal"2 Su hiperproduccion de
mucina puede desencadenar sintomas inespecificos que dificultan
su diagnostico. La manifestacion clinica inicial puede incluir
unicamente una hernia inguinal o umbilical porque contiene
mucina. Aun asi, no se han propuesto opciones diagnodsticas o
terapéuticas claras sobre la extension escrotal de la DPAM.

La cirugia citoreductiva (CRS) seguida por quimioterapia
hipertérmica intraperitonal (Hipec) ha sido recomendada
como tratamiento de eleccién para pacientes con DPAM**, lo
que implica la sobrevida a largo plazo 80% y 75% a 5 y 10 afios,
respectivamente®”. Se hipotetiza que el compromiso del saco
herniario, por ser una extension del peritoneo, puede ser tratado
de igual forma. Reportamos dos casos de recurrencia escrotal
de DPAM posterior a CRS/HIPEC exitosa. Dicha recurrencia
fue tratada con CRS inguinal y orquiectomia seguida por
quimioperfusion hipertérmica del escroto (HCS).

Quimioperfusion Hipertérmica del Escroto (HCS)

Técnica: Al completar la CRS, dos catéteres (uno de influjo y otro de
eflujo) fueron insertados inguinalmente y fijados temporalmente
con suturas (Fig. 1). Mientras que el catéter de influjo se extendid
hasta el escroto, el catéter de eflujo se ubic6 proximal a la ingle. La
HCS se llevo a cabo con 20 mg de Mitomycin-C por 60 min a una
temperatura de influjo mantenida a 43° C y temperatura de eflujo
de 41-42° C.

Figura 1. Quimioperfusiéon hipertérmica del escroto (HCS) Muestra el
posicionamiento externo de los catéteres durante la quimioperfusion hipertérmica
del escroto en la ingle derecha. Flecha negra: catéter de influjo que se extiende hasta
el escroto. Flecha blanca: catéter de eflujo que se extiende hacia la ingle proximal.

Caso#1

Paciente masculino de 65 afos, que presentd una hernia inguinal
y otra umbilical incarcerada. En cirugia se encontré una colecciéon
de mucina dentro del saco herniario umbilical. El procedimiento
fue convertido a laparotomia abierta y apendicectomia mds
biopsias peritoneales. El paciente requirié herniorrafia umbilical
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e inguinal, con malla para esta ultima posterior a la escision
del saco herniario. La patologia revelé hallazgos consistentes
con cistadenoma mucinoso del apéndice con pseudomyxoma
peritonei — DPAM. El TAC revel6 multiples aéreas de coleccién

Figura 2. Hallazgos en TAC inicial y de control en el caso #1. Prequirurgico:
A. TAC que muestra mucina intra-peritoneal peri-hepatica (flechas blancas)
en CRS/Hipec inicial. A: Anterior; P: Posterior; R: Lado derecho; L: Lado
izquierdo. B. TAC que denota drea inguinal intacta en el momento de CRS/
Hipec inicial. P: Posterior; R: Lado derecho; L: Lado izquierdo. Postquirtrgico
(36 meses después de CRS/Hipec) C. TAC evidencia ausencia tumoral en la
cavidad peritoneal en el momento de la recurrencia inguinal. D. TAC que
muestra masa inguinal recurrente que se extiende hacia el escroto (flecha blanca).

mucinosa peri-hepatica y compromiso tumoral del omento (Fig
2a).

Dos meses después el paciente fue referido a nuestro centro
especializado en malignidades de superficie peritoneal. Después
de una historia clinica detallada, la ingle fue cuidadosamente
examinada y se descart6 recurrencia herniaria. Un nuevo TAC
demostré implantes peritoneales difusos, sin evidencia de
tumor inguinal (Fig. 2b). El paciente se sometié a CRS/Hipec
(técnica cerrada) con 40 mg de Mitomycin-C por 90 min (30
mg suministrados en tiempo 0 y 10 mg 30 min después) con
temperatura de influjo a 43° C y eflujo de 41-42° C. El indice
de cancer peritoneal (PCI) pre/post quirdrgico fue de 32/0, y
se obtuvo una citoreduccion completa (CC-0). En el séptimo
dia postquirtrgico el paciente desarrolldé neumonia tratada
exitosamente con antibioticoterapia, y fue dado de alta en el
dia postquirurgico 21 sin otras complicaciones. Se continué
controlando por consulta externa, y 36 meses después de CRS/
Hipec el paciente refiere edema escrotal derecho e incomodidad
inguinal derecha. No se evidenci6 tumor intra-abdominal en TAC
(Fig. 2c¢), sin embargo, si se identificé una masa inguinal derecha
(Fig. 2d). A la aspiracién con aguja fina del escroto se obtuvo
mucina. En la laparoscopia diagnodstica se sospeché recurrencia
tumoral inguinal derecha, y se descarté recurrencia intra-
abdominal. Dos meses después se le practico una exploracion
quirurgica inguinal derecha con reseccién tumoral radical,
reseccion de pared abdominal, orquiectomia y HCS (Fig. 1). Se
obtuvo una CC-0. El paciente fue dado de alta en el quinto dia
postquirargico sin complicaciones. En controles el paciente se
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encuentra vivo y sin evidencia de enfermedad (NED) a 88 meses
de su CRS/Hipec inicial, y a 50 meses de CRS/HCS.

Caso #2

Paciente masculino de 63 afos, que se present6 con dolor en fosa
iliaca derecha. Se sospechd apendicitis, y su apendicectomia fue
convertida a laparotomia exploratoria debido al hallazgo incidental
de tumor perforado del apéndice y DPAM. El paciente requirié
hemicolectomia derecha. La patologia demostrd cistadenoma
mucinoso roto del apéndice con pseudomyxoma peritonei -
DPAM. 11 meses después se diagnosticé una hernia inguinal
izquierda y durante la herniorrafia con malla se identificaron
depdsitos de mucina peritoneales y en el saco herniario.

Cinco meses después de su herniorrafia el paciente fue referido a
nuestra institucién y manifesté incomodidad en fosa iliaca derecha.
En evaluacién complementaria, el TAC evidencié metastasis
peritoneales (Fig. 3a). No se encontr6 alteracion inguinal ni al
examen fisico ni en el TAC (Fig. 3b). Tres semanas después se le
practic6 CRS/Hipec por DPAM. El PCI pre/postquirdrgico fue
36/0 y se obtuvo una CC-0. Hipec (técnica cerrada) fue llevada a
cabo con 40 mg de Mitomycin-C por 90 min (30 mg suministrados
en tiempo 0 y 10 mg 30 min después) con temperatura de influjo
a 43° C y eflujo de 41-42° C. En el control 7 meses después, el
paciente presenté incomodidad inguinal izquierda y sensacién
de masa escrotal izquierda. El TAC identificé ausencia de tumor
intra-abdominal (Fig. 3¢), y una masa escrotal izquierda (Fig. 3d).
La aspiracion con aguja fina determind la existencia de mucina en
el escroto izquierdo. Dos meses después el paciente recibié CRS
que incluyé orquiectomia, retiro de malla de prolene, HCS (Fig.
1) y reparo subsecuente de defecto inguinal con malla de prolene.
Una CC-0 fue obtenida. El paciente fue dado de alta en el tercer
dia postquirtdrgico sin complicaciones. En controles el paciente se
considera NED a 57 meses de su CRS/Hipec inicial y a 32 meses
post-CRS/HCS.

Figura 3. Hallazgos en TAC inicial y de control en el caso #2. Prequirurgico: A.
TAC que deja entrever masa fosa iliaca derecha (flecha blanca) en CRS/Hipec inicial.
A: Anterior; P: Posterior. B. TAC que evidencia ausencia tumoral inguinal en el
momentode CRS/Hipecinicial. R: Ladoderecho; L: Lado izquierdo. Postquirurgico:
(7 meses después de CRS/HIPEC) C. TAC que evidencia ausencia tumoral en
la cavidad peritoneal en el momento de la recurrencia inguinal P: Posterior. D.
TAC que muestra masa inguinal izquierda (flecha blanca). L: Lado izquierdo.
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Discusion

La diseminacién peritoneal es una presentacion frecuente
de los tumores del apéndice, independientemente del grado
histopatolégico®. Una hernia inguinal o umbilical podria ser la
primera manifestacion de esta condicion. De interés histdrico, el
nédulo Sister Mary Joseph es un nédulo palpable protruyendo lo
atinente a lo umbilical como resultado de la metastasis de cancer
maligno gastrointestinal o pélvico. La Hermana Mary Joseph
Dampsey era la asistente quirdrgica del Dr. William ]. Mayo.
Atrajo la atencion del Dr. Mayo a este fendmeno y en 1949, el Dr.
Hamilton Bailey acuiié el término en su honor.

LaCRS/Hipecesconsideradael tratamiento de eleccion para DPAM
y la citoreduccién completa (CC-0) es el componente esencial®’.
Un estudio prospectivo de pacientes con DPAM tratados con CRS/
Hipec demostré una sobrevida a cinco y diez aiios de 80% y 75%,
respectivamente’”’. Igualmente, el tratamiento con CRS/Hipec ha
demostrado una ventaja en sobrevida en pacientes con tumores
del apéndice de alto grado®'°. Dado que la citoreduccion completa
es el objetivo del tratamiento en pacientes con DPAM, es menester
identificar, en el momento quirtrgico, la presencia potencial de
un proceso vaginalis permeable no diagnosticado, ya que puede
tornarse en un lugar de progresion tumoral. Por consiguiente, las
herniorrafias en la presencia de DPAM pueden incrementar la
recurrencia tumoral debido a implantaciéon de células tumorales
en el momento del reparo quirtrgico.

Es razonable sugerir que la extension escrotal de DPAM puede
ser atribuida ya sea a una hernia inguinal indirecta no reconocida
en el momento quirurgico inicial, o a la exposicién inadecuada
del saco herniario al agente quimioterapéutico en el momento
de la Hipec. Si existe una hernia en pacientes con DPAM,
probablemente resulte en metdstasis tumoral al saco herniario. Por
consiguiente, descartar la presencia de hernias durante el examen
fisico es extremadamente importante. Es mds, la remocion del
saco herniario es imperativa durante el proceso quirtrgico.

Consideramos que la recurrencia de la neoplasia mucinosa
(DPAM) al escroto debe ser una indicacién quirtrgica para
remocién completa tumoral y quimioperfusion hipertérmica. Es
asi que los mismos principios usados para la recurrencia intra-
abdominal fueron aplicados porque se entiende que las hernias
son una extension directa del peritoneo.

En conclusion, la sospecha diagndstica en cirujanos a la
coexistencia de hernia inguinal y neoplasias peritoneales, asi como
su necesidad de ser reparadas, debe incrementarse. CRS y HCS
puede ser empleado en el tratamiento de pacientes con extension
escrotal de DPAM. El resultado satisfactorio es dependiente de la
citoreduccion completa del tumor metastdsico
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