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RESUMEN

Introduccion: El mesotelioma peritoneal multiquistico benigno (MPMB) es una entidad con muy baja incidencia
que se presentan con mayor frecuencia en mujeres jovenes.

Caso clinico: Paciente de 17 afios que consulta por amenorrea secundaria. Ademas, referia pérdida de peso,
estrefiimiento y molestias abdominales. La exploracion fue normal y en las pruebas de imagen se objetivd una
pelvis ocupada por una masa multiquistica, de unos 20 cm de diametro méximo, de paredes finas y contenido
anecoico. Se solicitaron marcadores tumorales de los cuales s6lo se encontré elevado el CA 19.9 (35,2 U/mL).
Se decidi6 realizar una laparoscopia exploradora para establecer un diagnéstico y ante los hallazgos y al
considerarse la masa facilmente resecable, en el mismo acto quirdrgico se extirpé por completo para su estudio
anatomopatolégico, que confirm6 un MPMB. Se desestimaron tratamientos adicionales y actualmente se
encuentra en seguimiento y asintomatica.

Conclusion: La patogénesis del MPMB no esté clara. Algunos autores defienden que se trata de una reaccion
peritoneal a un dafio inflamatorio, otros apoyan que se trata de una neoplasia benigna. Esta naturaleza incierta,
junto con la escasa experiencia, hacen que el manejo resulte complejo. Es necesario individualizar cada caso
e intentar ser conservadores especialmente en pacientes jovenes. Si se opta por un manejo activo, lo mas
acertado es la citorreduccion completa seguida de quimioterapia hipertérmica peritoneal. El seguimiento, en
cualquier caso, debe ser exhaustivo y multidisciplinar principalmente con pruebas de imagen.

Palabras claves: Mesotelioma peritoneal multiquistico benigno, laparoscopia exploradora, quimioterapia
hipertérmica intraperironeal.

ABSTRACT

Background: Benign Multicystic Peritoneal Mesothelioma (BMPM) is an entity with a very low incidence that
occurs more frequently in young women.
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Case report: A 17-year-old woman attended for secondary amenorrhea. She also referred to weight loss,
constipation and abdominal discomfort. The examination was normal and echography revealed a pelvis occupied
by a 20 centimeters multicystic mass, with thin walls and anechoic content. A preoperative study with tumor
markers was requested in which only a CA 19.9 elevation was observed (35.2 U/ml 0-27). It was decided to
perform an exploratory laparoscopy to establish a diagnosis. Due to the findings and because of the fact that the
mass was considered easy to remove, it was completely removed in the same surgical act. The pathological
result confirmed a BMPM. Additional treatments have been dismissed and are the patient is currently being
followed up without symptoms.

Conclusion: The pathogenesis of BMPM is unclear. Some authors argue that it is a peritoneal reaction to
inflammatory damage, others support that it is a benign neoplasm. This uncertain nature coupled with limited
experience make management complex. It is necessary to evaluate each case and try to be conservative
especially in young patients. If surgery management is chosen, complete cytoreduction followed by hyperthermic
peritoneal chemotherapy is the most successful option. The follow-up in any case must be exhaustive and
multidisciplinary, mainly with imaging tests.

Keywords: Benign Multicystic Peritoneal Mesothelioma, laparoscopic surgery, hyperthermic intraperitoneal
chemotherapy.

INTRODUCCION

El mesotelioma peritoneal multiquistico benigno
(MPMB) es una entidad rara. Su incidencia es de 0,15
caso0s/100.000 habitantes al afio aproximadamente y
supone entre el 3 y el 5% de los mesoteliomas
peritoneales'.El primer caso fue descrito por Plaut en
el afo 1928, quien hall6, de forma incidental, un
MPMB en el transcurso de una cirugia laparotémica
por miomatosis uterina'23. Sin embargo, no fue hasta
1979 cuando Mennemeyer y Smith lo definieron
histologicamente como MPMB. Hasta ahora hay
descritos s6lo unos 200 casos*.

Su patogénesis resulta todavia incierta, si bien hay
dos origenes que parecen los mas probables. Algunos
expertos defienden que se trata de una reaccion
peritoneal secundaria a inflamacion cronica, mientras
que otros afirman que se trata de una lesion de origen
neoplasico. Esto Ultimo se veria apoyado en la
tendencia al crecimiento de las lesiones y en la
elevada tasa de recurrencia tras el tratamiento. En los
Ultimos afos se ha propuesto una tercera teoria en la
que el desarrollo de las lesiones seria debido, al
menos en parte, a la influencia de las hormonas
sexuales?.25.

Debido a la baja incidencia de MPMB y a su
incierta patogénesis el manejo resulta complejo.

CASO CLiNICO
Mujer de 17 afos, sin antecedentes personales ni
familiares de interés.

Consulta por amenorrea secundaria de un afio de
evolucion. Menarquia a los 12 afios, con
menstruaciones normales y regulares hasta la
amenorrea.

Durante la anamnesis destaca anorexia (pérdida
de 7 kilogramos de peso en los Ultimos 6 meses),
estrefiimiento y molestias abdominales.

A la exploracion: peso de 44 kg y talla 158 cm
(indice de Masa Corporal de 17,6). Abdomen blando
y depresible, no doloroso a la palpacion. No se palpan
masas ni visceromegalias. Desarrollo de caracteres
sexuales secundarios adecuado (estadio de Tanner
5). Genitales externos normales. No se realiza
exploracion vaginal por himen integro.

Se solicitd analitica completa con hemograma,
coagulacion y bioquimica normales (Hb 13 g/dI,
Leucocitos 4,2 mil/mm3, Plaquetas 181 mmil/mm3,
Glucosa basal 80 mg/dl, Urea 0,4 g/L, Creatinina 1,08
mg/dL). Los resultados de la analitica hormonal
fueron: FSH 5.56 UI/L; LH 10.8 UI/L; TSH 2.71 mU/L;
17 B estradiol < 20 pg/ml; P 0.06 ng/ml; Prolactina 28
ng/mil.

Se realiz6 una ecografia abdominal ginecolégica
en la que se observO una pelvis ocupada
completamente por multiples formaciones quisticas
de entre 2 y 4 cm de diametro, que en conjunto
median unos 20 cm. El contenido era seroso y se
encontraban rodeadas de una fina capsula no
vascularizada. El Utero era de morfologia y tamafo
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normal y los ovarios presentaban una apariencia
normal para la edad de la paciente (figuras 1-3).

Ante los hallazgos ecograficos se realizé una
resonancia magnética confirmando la ocupaciéon de
pelvis por multiples lesiones quisticas de forma
esférica y paredes finas, hiperintensas en secuencia
T2 e hipointensas en T1, rodeadas de liquido
intraperitoneal (figuras 3y 4).

Se solicitaron marcadores tumorales para intentar
orientar el origen de la tumoracion (AFP, BHCG, Ca
125, HE4, CA 19.9 y CEA). Todos los valores se
encontraban dentro de la normalidad excepto el CA
19,9 con valor 35,2 U/mL (0-27).

Ante los hallazgos se consideraron las siguientes
opciones como  diagnéstico:  pseudomixoma
peritoneal versus mesotelioma peritoneal
multiquistico benigno. Se decidi6 realizar una
laparoscopia exploradora, con colaboracion del
Servicio de Cirugia General, con el objetivo de obtener
muestras anatomopatologicas, confirmar el
diagnéstico y establecer el tratamiento adecuado.

La intervencion se realizd6 mediante acceso a
cavidad abdominal transumbilical mediante Hasson y
tres puertos accesorios, de 5 mm en fosa iliacas y de
11 mm suprapubico. Se visualizd escasa cantidad de
liquido libre en pelvis, del que se tomb muestra para
su andlisis citologico. La pelvis se encontraba
completamente ocupada por una masa multiquistica
adherida al peritoneo en el limite inferior de los
ligamentos Uterosacros y a sigma. Utero y ovarios
eran normales, no se objetivaron focos de
endometriosis, adherencias ni otras alteraciones. El
apéndice tenia aspecto normal. En el resto de la
cavidad abdominal no existia ninguna otra lesion
(figuras 5-7).

Al no hallar enfermedad a otros niveles y por
considerarse la reseccion sencilla ya que la masa sélo
se encontraba unida al peritoneo por finas
adherencias, se realizd una exéresis completa
mediante coagulacion bipolar y seccion con tijera de
dichas adherencias. Durante la intervencion no se
produjo la rotura de la masa y se extrajo la misma en
Endobag. No hubo complicaciones durante el acto
quirdrgico ni durante el postoperatorio.

La citologia del liquido peritoneal resultd negativa
para células malignas y el analisis anatomopatolégico
de la masa confirm6 el diagnéstico de mesotelioma

peritoneal multiquistico benigno ante el hallazgo de
tejido fibroso con hiperplasia mesotelial reactiva, sin
evidencia de signos neoplasicos (figura 8).

Actualmente la paciente se encuentra en
seguimiento  multidisciplinar en consultas de
Ginecologia y Cirugia General. Se encuentra
asintomatica y las ultimas pruebas de imagen no
muestran recidivas.

DISCUSION

EI MPMB es una entidad de muy baja incidencia y
por tanto de diagnéstico y manejo complicado.

Resulta méas frecuente en mujeres en edad feértil,
la edad media es de 28 afios®, aunque también
existen, con menor incidencia, casos descritos en
mujeres menopausicas y hombres.

Su patogénesis es controvertida. Una de las
teorias mas extendidas es que se trate de una
reaccion peritoneal debida a inflamacién crénica
secundaria por ejemplo a cirugias abdominales
previas o endometriosis’-25. El liquido peritoneal, en
personas sanas, esta en continua formacion y
reabsorcion, si el peritoneo se encuentra dafiado,
como seria en el caso de un proceso inflamatorio, el
liquido peritoneal no se podria reabsorber de forma
adecuada pudiendo acumularse en forma de quistes
si quedara atrapado en adherencias peritoneales.
Este hecho explicaria por qué el MPMB resulta mucho
mas frecuente en mujeres en edad fértil, en las que la
produccién de liquido peritoneal es mayor ya que es
llevada a cabo fundamentalmente por los ovarios, los
cuales presentan una alta actividad en esta etapa de
la vida. En gran parte de los casos descritos existian
antecedentes de cirugias abdomino-pélvicas sin
embargo, en otros casos, como el nuestro, los
pacientes no tienen ningun antecedente quirtrgico ni
proceso inflamatorio que pudiera justificar esta teoria.

Por otro lado, existe otra teoria que apoya que el
MPMB se trata de un tipo de neoplasia mesotelial
benigna producida por un dafo crénico en el peritoneo
que conduciria a una proliferacién hiperplasica y
displasica de las células mesoteliales!. Las razones
que apoyan esta teoria serian la tendencia a un lento
pero progresivo crecimiento de las lesiones, las altas
tasas de mortalidad descritas en estadios avanzados,
la alta tasa de recidivas tras el tratamiento quirargico
(de hasta un 50%), y que pese a que el




REV CHIL OBSTET GINECOL 2020; 85(6): 662 - 669

665

comportamiento es fundamentalmente benigno se
han descrito dos casos de malignizacion?s.

En los dltimos ahos han surgido nuevas teorias,
apoyadas en la mayor incidencia en mujeres en edad
fértil. Se sugiere que el MPMB podria estar
influenciado por las hormonas sexuales aunque en
realidad, s6lo se han encontrado receptores positivos
para estas hormonas en el 17% de los casos -5 por lo
que todavia es algo que resulta controvertido.

La etiologia genética también parece haber sido
descartada, y aunque se ha descrito un caso personas
de la misma familia no se ha llegado a encontrar
causa genética que lo justifique?.

El diagnostico resulta complicado ya que suele
cursar de forma asintomatica, y en el caso de que se
presenten sintomas, éstos suelen ser inespecificos.
Los sintomas mas frecuentes serian dolor abdominal
cronico o el hallazgo de una masa abdominal
palpable. Cuando la tumoraciébn se encuentra
adherida a oOrganos pélvicos pueden aparecer
sintomas como obstruccidon intestinal o sintomas
urinarios.

En nuestro caso la paciente presentaba molestias
abdominales y estrefimiento, probablemente debidos
al MPMB ya que tenia gran tamafo, pudiendo producir
compresion extrinseca del intestino. La amenorrea
secundaria de nuestra paciente lo mas probable es
que tuviese un origen central debido al bajo peso y no
estuviera relacionada con el MPMB.

La primera prueba para realizar suele ser la
ecografia! al tratarse de una prueba de facil acceso,
bajo coste y no invasiva. Lo mas comuin es visualizar
una masa formada por numerosos quistes, de
paredes finas, de contenido generalmente anecoico,
aunque excepcionalmente puede encontrarse un solo
quiste o contenido ligeramente hemorragico. El
tamario de los quistes es variable, desde milimetros
hasta > 20 cm.

La Tomografia Axial Computarizada (TAC)
también se ha utilizado para el diagnéstico, aunque la
Resonancia Magnética (RMN) demostr6é ser mas util
debido a que el TAC tiene menor sensibilidad para la
visualizacion de lesiones inferiores a 1 cm?. La RMN
muestra el contenido de los quistes hipointenso en
secuencias T1 e hiperintenso en secuencias T2,
ademas, permite visualizar de forma mas precisa la
localizacion y extension de las lesiones y por lo tanto

planificar la cirugia por lo que se considera la prueba
de imagen mas sensible y especifica.

En cuanto a los marcadores tumorales, la mayoria
presentan valores normales, s6lo hay descritos dos
casos que presentaron elevacion de los niveles de CA
19.98, nuestro caso seria, por tanto, el tercero. Parece
ser que la metaplasia producida en las células
mesoteliales seria la responsable de la elevacion del
CA 199 pero todavia falta por determinar la
importancia que tiene este hecho en el contexto del
diagnostico de un MPMB.

En el diagnostico diferencial se deben incluir
tumoraciones que se presenten como masas pélvicas
quisticas o  multiquisticas como  tumores
adenomatoides, quistes de inclusion, linfangiomas o
pseudomixoma peritoneal entre otros!. En los tumores
adenomatoides se suelen encontrar zonas sélidas en
el interior de los quistes, los quistes de inclusion
suelen aparecer en pacientes que tienen
antecedentes de cirugias pélvicas o abdominales y
suelen ser uniloculados. Los linfangiomas son mas
frecuentes en la infancia y el contenido de los quistes
es linfa y el pseudomixoma peritoneal cursa con una
ascitis mucinosa y ademads, suelen aparecer
implantes mucinosos en la superficie peritoneal. Estas
caracteristicas nos pueden orientar a la hora del
diagnostico, pero en cualquier caso, la confirmacion
debera realizarse mediante el estudio
anatomopatologico de las lesiones!.

El abordaje quirurgico puede realizarse mediante
laparoscopia o laparotomia y lo mas frecuente es
encontrarnos la masa multiquistica, a veces
denominada “en racimo de uvas”, adherida a
estructuras vecinas como recto, Utero vejiga o
peritoneo?.

El tratamiento del MPMB es controvertido ya que
la mayoria de los casos publicados cuentan con un
periodo de seguimiento corto y por tanto, todavia no
se dispone de datos suficientes para demostrar cual
seria el tratamiento mas eficaz.

Segun los autores el tratamiento varia desde la
observacion hasta la reseccion completa y si que
parece existir consenso en que la observacion seria
de eleccion en pacientes asintomaticos!37. Esta
eleccion se ve apoyada en el desconocimiento de su
naturaleza ya que podria tratarse simplemente de una
reaccion peritoneal y no tener origen neoplasico.
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Ademas, gran parte de los casos se producen en
mujeres en edad reproductiva, en las cuales se debe
ser mas conservador ya que los ovarios pueden estar
afectados y el tratamiento quirdrgico podria afectar la
fertilidad futura, motivo por el cual la individualizacion
del tratamiento resulta fundamental. La tasa de
recidivas tras la cirugia es alta, hasta del 50%13.8 y por
tanto tampoco queda claro si realmente la opcion
quirdrgica es la mas adecuada. En el caso de que se
opte por un manejo expectante se debe realizar un
exhaustivo seguimiento de los pacientes realizando
RMN de forma periddica inicialmente cada 4-6 meses
durante dos afos, pudiendo pasar posteriormente, si
no se han producido cambios, a controles anuales. Se
optara por un tratamiento mas agresivo ante cambios
que nos hagan sospechar de progresion o
malignizacion®.

Debido a la posible influencia hormonal del MPMB
se ha intentado el tratamiento médico con agonistas
de la GnRH o agentes antiestrogénicos como el
Tamoxifenos, el objetivo seria disminuir la produccion
de liquido por parte de los ovarios. Los resultados no
estan todavia demostrados, aunque si que en algin
caso se ha objetivado una reduccién del tamafio de
los quistes y podria ser una opcion de tratamiento
interesante especialmente en casos de recurrencias
tras tratamiento quirdrgico.

Otra opcion de tratamiento consistiria en el
drenaje de los quistes ya que en la mayoria de las
ocasiones éstos resultan facilmente accesibles via
transabdominal4. Es importante haber descartado
previamente que se trate de otros tumores, como
tumores de ovario de origen germinal o epitelial ya que
de lo contrario la apertura del quiste podria suponer
un cambio radical en el pronéstico. En el caso de optar
por el drenaje, se recomienda realizarlo ecoguiado y
parece que si se afade la instilacion de un agente
escleroterapico la tasa de recidivas podria disminuir?.

Si el MPMB es sintomatico o si se sospecha
malignidad, se debe optar por un tratamiento
quirargico. El objetivo principal es conseguir una
citorreduccién completa, aspecto que en ocasiones y
dependiendo de los érganos implicados, puede
resultar dificil, lo que podria justificar la alta tasa de
recurrencias tras cirugial®. La via laparoscopica
podria ser la de eleccion excepto en casos
complicados o ante la sospecha de malignidad.

Muchos autores proponen la adicién de quimioterapia
hipertérmica peritoneal a la reseccion quirdrgica para
eliminar lesiones no visibles. Los agentes
quimioterapicos mas utilizados para este fin serian el
Cisplatino y la Doxorrubicina. Esta opcion de
tratamiento ha demostrado un mejor pronostico a
largo plazo, con reduccion de los sintomas y menor
tasa de recurrencias (16% aproximadamente).2:3. Sin
embargo, la quimioterapia hipertérmica peritoneal no
seria recomendable en pacientes en edad fértil que no
tienen su deseo genésico cumplido.

Stallone G et al, en un articulo publicado en el afio
2017 exponen un caso de MPMB diagnosticado en un
hombre de 65 afios en el que se propuso tratamiento
con Rapamicina tras comprobar una hiperfosforilacién
de la proteina quinasa p70S6 en el contenido de los
quistes. Los resultados fueron buenos, pero es el
Unico estudio publicado al respecto2.

En nuestra paciente, se opt6 por un abordaje
quirdrgico por presentar sintomatologia y asi obtener
muestras para estudio anatomopatologico. En el acto
quirdrgico se consider6 una masa de facil reseccion y
se realizd exéresis completa. Actualmente y por
tratarse de una mujer de 17 afos con deseo genésico
futuro, se han descartado tratamientos adicionales y
se ha optado por seguimiento exhaustivo con pruebas
de imagen periddicas.

Conclusion

EI MPMB es una entidad de muy baja incidencia y
por lo tanto de dificil diagndstico y manejo.

La clinica es inespecifica y casi siempre son
asintomaticos, por lo tanto, deberemos sospecharlo
ante el hallazgo en pruebas de imagen de una masa
multiquistica, especialmente en mujeres jovenes.
Debido a su baja incidencia, resulta fundamental
descartar otro tipo de tumores mas frecuentes como
tumores de ovario de naturaleza germinal o epitelial,
ayudandonos de marcadores tumorales y otros datos
de la anamnesis/exploracion fisica. El diagndstico, sin
embargo, siempre se debera confirmar mediante el
estudio anatomopatologico de las lesiones.

No esta claro el manejo mas adecuado ya que la
experiencia que se tiene es poca. Lo mas importante
sera individualizar cada caso. En casos asintomaticos
el manejo expectante con un exhaustivo seguimiento
parece lo mas apropiado mientras que en casos




REV CHIL OBSTET GINECOL 2020; 85(6): 662 - 669

667

sintomaticos o ante cambios durante el periodo de
seguimiento se debera optar por manejo quirurgico.
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Figura 1: Ecografia abdominal. Masa pélvica multiquistica, de paredes finas y contenido anecoico.
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Figuras 2 y 3: Ecografia abdominal. Ovarios de caracteristicas acordes a la edad de la paciente.

Figura 4. Resonancia Magnética secuencia T2. Corte axial y coronal. Masa multiquistica de paredes finas,
hiperintensa. Ovarios de aspecto poliquistico. Utero normal. Liquido libre intraperitoneal.

Figuras 5 y 6. Hallazgos durante cirugia laparoscopica exploradora. Utero y anejos normales. Masa
multiquistica formada por quistes de paredes finas y contenido aparentemente seroso.
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Figura 8: Estudio anatomopatologico de la tumoracion. Los hallazgos histologicos son comunes en todos los
casos: espacios multiquisticos de diferente tamafio, separados por finos septos conjuntivos escasamente
vascularizados. Ocasionalmente pueden contener un infiltrado inflamatorio linfocitico, pero no nddulos linfoides.
Estan tapizados por células planas o cubicas, sin atipia ni actividad mitésica, pudiendo aparecer focos de
metaplasia escamosa. El origen mesotelial de las lesiones se confirma por inmunohistoquimica y por
microscopia electronica.




