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Introduzione

Il cistoadenoma mucinoso dell’appendice rappresenta
uno dei quattro sottotipi di mucocele appendicolare. Si
intende per mucocele dell’appendice una distensione del
viscere da accumulo di muco nel suo interno; le cause pos-
sibili sono: ritenzione da ostacolo allo svuotamento per
fecaliti e anomalie congenite, iperplasia epiteliale,  cistoa-
denomi (63-84%) e cistoadenocarcinomi (11-20%).

La distensione del lume è progressivamente più
marcata nei quattro sottotipi “causali” descritti, fino
alla possibile rottura del viscere con conseguente disse-

minazione nel cavo peritoneale di cellule epiteliali mu-
co-secernenti, configurandosi il temibile quadro dello
pseudomixoma peritonei (1, 6).

Lo pseudomixoma peritonei è  caratterizzato da
ascite gelatinosa e impianti epiteliali multifocali con
copiosa secrezione di mucina (5).

Caso clinico

La paziente, G.B., di 48 anni, giungeva alla nostra osservazione
in seguito alla comparsa  di dolori addominali localizzati al qua-
drante inferiore destro, associati a nausea da circa un mese. Fu-
matrice ed ipertesa, si era sottoposta in precedenza ad intervento di
videolaparocolecistectomia per litiasi della colecisti e di ernioplasti-
ca protesica per ernia crurale.

L’esame obiettivo dimostrava una dolorabilità alla palpazione
profonda in fossa iliaca destra, in assenza di contrattura di difesa.

Gli esami ematici non presentavano alterazioni di rilievo.
Posta diagnosi di appendicopatia “subacuta”, si sottoponeva la
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paziente a laparotomia esplorativa tramite accesso di McBurney.
All’apertura del peritoneo si repertava un’appendice distesa, con
lume dilatato per la presenza di muco, ed un’iniziale invaginazione
a livello della base dell’organo. Si procedeva dunque ad appendicec-
tomia e a confezionamento di borsa di tabacco alla base del cieco, a
lavaggio della cavità peritoneale e alla chiusura della parete a strati.

L’esame macroscopico del pezzo operatorio dimostrava
un’appendice  di 2 x 7 cm, distesa, con una doppia canalizzazione e
contenente materiale gelatinoso. All’esame microscopico si dimo-
strava un aspetto “a più lumi” del viscere dovuto ad un’invaginazio-
ne; la mucosa appariva a tratti compressa ed a tratti pseudopapillare
con epitelio iperplastico. In alcune aree si osservavano zone di
displasia epiteliale lieve. IL quadro risultava compatibile con cistoa-
denoma mucinoso appendicolare. 

Il decorso post-operatorio era regolare. La colonscopia, esegui-
ta successivamente, escludeva la presenza di neoplasie coliche.

Discussione

Il mucocele è patologia rara che si presenta nello
0,2-0,3% delle appendiciti chirurgicamente asportate,
con maggior frequenza nel sesso femminile (3:1) e con
un’età media di 55 anni (2, 4, 6, 12). L’appendice, per
cause che vanno dal semplice ostacolo allo svuotamen-
to e alle neoplasie muco-secernenti, va incontro ad un
progressivo accumulo di muco nel lume con dilatazio-
ne del viscere fino alla sua rottura.

Il mucocele appendicolare può essere associato ad
altre neoplasie, oltre al cistoadenoma ed al cistadenocar-
cinoma appendicolare, quali tumori del colon e tumori
ovarici mucina-secernenti (2, 3, 10, 12); sono descritti
inoltre in letteratura casi di associazione con colite ulce-
rosa (11) e con neoplasie cistiche del pancreas (7).

La presentazione clinica è varia. Nel 25% dei casi il
mucocele appendicolare è asintomatico e la diagnosi
viene posta in corso di indagini eseguite per altre ragio-
ni (1, 4). Altrimenti può presentarsi con un quadro che
simula un’appendicite acuta; in alcuni casi si presenta
come massa palpabile (1, 7, 13). Infine può presentarsi
con una complicanza, quali l’occlusione da invagina-
zione, l’emorragia enterica, l’idronefrosi da compres-
sione sull’uretere destro, lo pseudomixoma peritonei
(5, 7, 13).

La diagnosi differenziale deve essere posta con
l’appendicite acuta, il diverticolo di Meckel, la colite, la
diverticolosi, l’idrosalpinge, le cisti ovariche, la cisti
mesenterica, la cisti da duplicazione enterica (2). La
diagnosi preoperatoria di cistoadenoma appendicolare,
auspicabile per prevenire la fuoriuscita di muco
dall’appendice e la disseminazione di cellule muco-
secernenti nella cavità peritoneale, è tuttavia difficile
(1, 3, 10, 11, 14). Gli esami di laboratorio non dimo-
strano alterazioni significative. Soltanto in caso di
cistoadenocarcinoma si può avere un aumento del
CEA (1), mentre non sono disponibili marker neopla-
stici specifici (2).

La radiografia diretta dell’addome può dimostrare
la presenza di una massa localizzata al quadrante infe-

riore destro, con dislocazione dei visceri (10).  Il clisma
del colon a doppio contrasto può evidenziare un riem-
pimento parziale o un mancato riempimento
dell’appendice (2, 10, 12, 14); L’ecotomografia addo-
minale mostra una lesione cistica capsulata, comuni-
cante con il cieco, con o senza calcificazioni (1, 2, 10,
14). In caso di pseudomixoma peritonei l’ecotomogra-
fia può rilevare la presenza di un’ascite gelatinosa (9).
La tomografia computerizzata addominale individua
una massa ipodensa, capsulata, comunicante con il
cieco (1, 2, 10, 14). Anche la risonanza magnetica
dimostra la presenza di una massa cistica di bassa inten-
sità nelle immagini T1-pesate e di alta intensità in quelle
T2-pesate (2), (14). La colonscopia può evidenziare il
“segno del vulcano”, caratterizzato dal reperto di una
massa soffice ed eritematosa con al centro un cratere da
cui fuoriesce muco (1, 2, 1, 14).  L’ago-aspirato è con-
troindicato per il rischio di disseminazione di cellule in
cavità peritoneale (2). 

Nel caso da noi descritto la diagnosi è stata posta,
come spesso accade, in sede di laparotomia esplorativa
eseguita nel sospetto di un’appendicopatia subacuta.

L’esame istologico dimostra la presenza di una pro-
liferazione delle cellule epiteliali con abbondante mate-
riale simil-mucinoso (2).

Il trattamento del cistoadenoma mucinoso appendi-
colare è essenzialmente chirurgico e deve essere valutato
in base  al quadro istologico ed all’estensione della malat-
tia. All’approccio laparoscopico si preferisce quello
laparotomico per minimizzare i rischi di rottura del
viscere e di disseminazione in cavità peritoneale di cel-
lule epiteliali muco-secernenti (1, 11, 12). Nel caso in
cui si scelga l’approccio in videolaparoscopia si può rac-
chiudere l’appendice in una endo-bag o in un guanto
in modo da impedire la fuoriuscita di muco o la rottura
della neoplasia e del viscere (2).

In particolare, per il cistoadenoma mucinoso il trat-
tamento di scelta è l’appendicectomia; soltanto in caso
di forme a larga base d’impianto e localizzate in corri-
spondenza della base appendicolare o estese al cieco
può trovare indicazione la resezione ciecale o l’emico-
lectomia destra (1, 2, 11, 12); per il cistoadenocarcino-
ma mucinoso ci si può limitare all’appendicectomia se
la massa è di  piccole dimensioni e localizzata nei due
terzi distali dell’appendice, altrimenti si ricorre all’emi-
colectomia destra (1, 11). In ogni caso è bene control-
lare entrambe le ovaie ed il colon per escludere la pre-
senza di altre neoplasie. 

In caso di pseudomixoma peritonei, situazione più
frequente per le forme maligne, alla terapia chirurgica
radicale si associano la chemioterapia intra-peritoneale
e la sistemica. A volte si rende necessaria l’ovariectomia
bilaterale (11). 

La prognosi del cistoadenoma mucinoso dell’ap-
pendice è buona, anche in caso di estensione al di fuori
dell’appendice, con una sopravvivenza del 91-100%.
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La sopravvivenza a 5 anni scende fino al 25% nelle for-
me maligne (1).

Conclusioni

Benché si tratti di una malattia rara, il mucocele
appendicolare deve essere preso in considerazione di fron-

te al riscontro di una massa appendicolare, per poter attua-
re durante l’intervento le precauzioni volte a minimizzare
il rischio di disseminazione di cellule epiteliali muco-
secernenti in cavità peritoneale e dunque di insorgenza di
pseudomixoma peritonei. Questa gravissima condizione
può infatti instaurarsi in modo subdolo anche a distanza
di tempo; è descritto un caso di pseudomixoma peritonei
insorto 35 anni dopo l’appendicectomia (15).
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