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Introduzione

Il mucocele appendicolare è una patologia rara
con manifestazioni cliniche aspecifiche che vanno dal
dolore addominale persistente alla massa palpabile
localizzata ai quadranti di destra. Nella maggior parte
dei casi la diagnosi è introperatoria. Nel sospetto cli-
nico, la diagnostica preoperatoria, comprendente eco-
tomografia (ECT), TC e colonscopia, trova un suo
razionale utilizzo per escludere neoplasie coliche sin-
crone e differenziare formazioni cistiche di pertinen-
za annessiale in pazienti di sesso femminile.

L’intervento chirurgico viene modulato a seconda
della variabilità biologica di questa neoplasia, dalla
semplice appendicectomia nel cistoadenoma mucino-
so alla emicolectomia destra nella sua variante mali-
gna.

Caso clinico
Un uomo di 39 anni si presentava in Pronto Soccorso rife-

rendo dolore addominale insorto da 2 mesi e aumentato d’inten-
sità, localizzato ai quadranti di destra con irradiazione lombare
omolaterale. Il paziente negava vomito o febbre o alterazioni
significative dell’alvo. 

Una ECT addominale dimostrava una voluminosa massa
(13 cm diametro longitudinale e 6 cm di diametro trasversale),
capsulata, ipo-anecogena, con un aspetto a guscio di cipolla e la
presenza di un prolungamento solido a partenza dalla capsula
stessa e aggettante all’interno del lume. Tale massa non sembra-
va avere rapporti di continuità con gli organi viciniori e sembra-
va conservare piani di clivaggio rispetto alle strutture circostanti.
Una TC addominale con mezzo di contrasto confermava la pre-
senza di formazione del diametro longitudinale di 14 cm, a con-
tenuto liquido omogeneo, a pareti regolari con calcificazioni
parietali (Fig.1), localizzata nel contesto del mesocolon di destra.
Lo studio dell’apparato digerente con mdc baritato ha eviden-
ziato la regolare opacizzazione delle anse digiuno-ileali e coliche
con impronta della formazione sulle anse ileali che apparivano
dislocate controlateralmente. Gli esami ematochimici sono risul-
tati nella norma, in particolare i marker neoplastici.
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Appendiceal mucocele is an uncommon disorder caused by
accumulation of mucus within the appendiceal lumen. Mucoceles
represent a heterogeneous group comprising various histopatho-
logic lesions including mucosal hyperplasia, cystoadenomas, and
cystoadenocarcinomas and prognosis is related  to these subtypes.

The most common symptom is pain or a palpable mass in the
right lower quadrant on physical examination. The preoperative
diagnosis is performed with abdominal US and confirmed with
CT scan; typical CT scan image is a capsulated cystic mass with
calcification of the wall while US pattern shows cystic lesion with
the onion skin sign considered a specific sonographic marker for
appendiceal mucocele.

In conclusion  a cystic mass sonographically detected with
onion skin sign, in the presence of normal female reproductive
organs, suggest the diagnosis of appendiceal mucocele.
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Il mucocele appendicolare è una rara patologia caratterizzata
da accumulo di muco entro il lume dell’appendice. In effetti per
mucocele si intende un eterogeneo gruppo di lesioni che vanno
dall’iperplasia della mucosa al cistoadenoma, fino al cistoadeno-
carcinoma, con prognosi correlata al tipo istologico.

La presentazione clinica più frequente è caratterizzata dal
dolore addominale o da una massa palpabile, rilevabile all’esame
clinico, e localizzata al quadrante inferiore destro dell’addome. La
diagnosi preoperatoria si avvale dell’indagine ecografica e della
TC, che evidenziano una lesione cistica ipodensa con calcificazio-
ni della parete appendicolare e il segno del “guscio di cipolla” che
rappresenta un segno ecografico patognomonico.

In conclusione il riscontro ecografico dell’“onion skin sign”
degli autori anglofoni, in presenza nel sesso femminile di annessi
uterini nella norma, suggerisce la diagnosi di mucocele appendi-
colare.



L’intervento chirurgico ha evidenziato la presenza di un volu-
minoso mucocele appendicolare del diametro massimo di 20 cm e
del diametro traverso di 9 cm, senza evidenza di linfoadenomega-
lie regionali o di infiltrazione degli organi viciniori (Fig 2); si è
proceduto ad una appendicectomia con completa exeresi della
formazione cistica. 

L’esame istologico definitivo mostrava trattarsi di tumore
mucinoso dell’appendice ciecale “coerente” con cistoadenoma
mucinoso, con margine di exeresi su mucosa tipica e contenente
abbondante materiale mucoide denso.

Il decorso postoperatorio è risultato regolare con dimissione
in 3a giornata postoperatoria. Una colonscopia eseguita a due set-
timane dall’intervento ha escluso neoplasie coliche sincrone.

Discussione

Il mucocele dell’appendice è una rara patologia
caratterizzata da lento accumulo di materiale mucino-
so all’interno del suo lume. In effetti la definizione di
mucocele comprende un eterogeneo gruppo di lesio-
ni che vanno dal semplice accumulo di materiale
mucoide all’iperplasia della mucosa, al cistoadenoma
fino al cistoadenocarcinoma. Rappresenta circa lo

0,4% di tutti i tumori dell’appendice e nella maggior
parte dei casi viene diagnosticato intraoperatoriamen-
te. 

L’esordio clinico di questa patologia è in genere
aspecifico ed eterogeneo comprendendo dai vaghi
disturbi addominali ad un dolore localizzato prevalen-
temente ai quadranti di destra dell’addome, fino alla
presenza di una massa palpabile o alla peritonite.
Talune casistiche riportano una correlazione tra il tipo
di sintomatologia e le caratteristiche della neoplasia,
correlando la perdita di peso o la presenza di una
massa addominale alla malignità della neoformazione
(1).

Nel caso di un sospetto diagnostico preoperatorio
(2), gli esami strumentali consentono di porre la dia-
gnosi con relativa certezza. L’aspetto di questa lesione
è infatti caratterizzato da una immagine cistica franca-
mente ipodensa e ben delimitata da una capsula, con
alcune calcificazioni alle scansioni TC (3, 4), mentre il
pattern ecografico tipico è rappresentato dall’“onion-
skin sign” degli autori anglofoni, che rappresenta un
segno patognomonico (5, 6). Il riscontro, infatti, di
una massa cistica occupante i quadranti addominali di
destra con un pattern ecografico a guscio di cipolla,
in presenza nella donna di annessi uterini di morfolo-
gia regolare, fa porre diagnosi preoperatoria di muco-
cele appendicolare (7).

Ovviamente la prognosi e il tipo di intervento da
eseguire sono in funzione del sottotipo identificato,
comprendendo la semplice resezione del mucocele
nel caso del cistoadenoma mucinoso, che rappresenta
la variante più frequente, fino alla emicolectomia
destra nel caso di varianti maligne. Occorre tuttavia
ricordare l’eventualità di una possibile rottura intrao-
peratoria del mucocele sia spontanea che accidentale,
con il conseguente insemenzamento nella cavità peri-
toneale di cellule neoplastiche, configurandosi così lo
pseudomixoma peritoneale. È perciò importante una
precisa definizione diagnostica preoperatoria in modo
da pianificare le corrette modalità di intervento chi-
rurgico. A questo proposito, per quanto riguarda
l’exeresi della neoplasia, accanto a casistiche che
riportano i classici vantaggi dell’approccio laparosco-
pico anche in questo tipo di patologia (8), taluni auto-
ri riferiscono casi di rottura del mucocele appendico-
lare con relativa disseminazione peritoneale e neces-
sità di successivo reintervento laparotomico (9).

Occorre inoltre ricordare la relativa frequenza,
segnalata da alcuni autori, dell’associazione tra il muco-
cele e una concomitante neoplasia gastroenterica;
l’iperplasia della mucosa ed il cistoadenoma appendi-
colare vengono considerati infatti alla stregua del poli-
po iperplastico del grosso intestino, con possibilità di
sviluppo di aree di displasia ad elevato grado di mali-
gnità. Per questo motivo viene raccomandato,qualora
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Fig. 2 - Reperto intaoperatorio: voluminoso mucocele appendicolare.

Fig. 1 - Riscontro TC con mdc di mucocele appendicolare.



la diagnosi di mucocele non venga fatta durante l’inter-
vento, di eseguire un esame endoscopico postopera-
torio del grosso intestino che permetta di escludere
neoplasie coliche sincrone (10-12).
Conclusioni

La diagnosi preoperatoria di mucocele appendico-
lare è un evento raro; nel sospetto preoperatorio di
questa patologia, la diagnostica ad ultrasuoni, comple-
tata da un’indagine TC, consente di porre diagnosi
preoperatoria. 

L’intervento chirurgico deve garantire una adegua-
ta exeresi che può ottenersi con l’asportazione
dell’appendice nel caso del semplice mucocele appen-
dicolare, ma può richiedere anche l’emicolectomia
destra nel caso di forme con carattere di malignità.
Limitato rimane il ruolo dell’approccio laparoscopico
per il reale rischio di rottura accidentale del mucocele
e conseguente disseminazione neoplastica intraperito-
neale.

La diagnostica strumentale non può prescindere
dall’esecuzione di un esame colonscopico al fine di
escludere una neoplasia colica sincrona.
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