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Streszczenie

Sluzak rzekomy otrzewnej (pseudomyxoma peritonei — PMP)
jest rzadka, postepujaca chorobg charakteryzujaca sie nad-
mierng akumulacjg Sluzu w jamie otrzewnej. Wywodzi sie
przypuszczalnie z guzéw wyrostka robaczkowego lub guzéw
jajnika o niskim potencjale ztosliwienia. Odmienne biologicz-
ne zachowanie sie guzéw zlokalizowanych w réznych miej-
scach utrudnia rozpoznanie i leczenie. Tomografia kompute-
rowa jest preferowang metoda obrazowania, umozliwiajaca
kwalifikacje chorych do zabiegu chirurgicznego oraz ocene
pooperacyjna. Terapia PMP jest leczeniem paliatywnym, pole-
gajacym gtéwnie na wielokrotnych zabiegach chirurgicznych
cytoredukacyjnych, niekiedy w potaczeniu z dootrzewnowa
chemioterapia hipertermiczna. Stosowane metody zmniejszy-
ty Smiertelnos¢ i chorobowosé. Pomimo matej agresywnosci
choroby nie jest mozliwe jej wyleczenie, a oczekiwany czas
przezycia chorych jest ograniczony. W artykule opisano przy-
padek chorego ze Sluzakiem rzekomym otrzewnej oraz przed-
stawiono dostepne dane z piSmiennictwa na temat choroby.

Wstep

Sluzak rzekomy otrzewnej (pseudomyxoma peritonei
— PMP) jest rzadka choroba o nieznanym podtozu pato-
genetycznym. Charakteryzuje sie gromadzeniem
w obrebie jamy brzusznej duzej ilosci galaretowatego
Sluzu oraz obecnosciag na powierzchni otrzewnej sieci
komérek nabtonkowych produkujgcych $luz. Sluz sktada
sie z kwasnych mukopolisacharydéw, moze tez zawierac
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Abstract

Pseudomyxoma peritonei (PMP) is a rare, progressive disease
with extensive mucinous accumulation within the peritoneal
cavity. It originates from low malignant potential tumours
of the appendix or ovaries. Different biological behaviour
of tumours of various sites leads to a dilemma in diagnosis
and management. The computed tomography (CT) scan is
the preferred imaging modality in selection of patients for
operation and for follow-up. The therapy of pseudomyxoma
peritonei is palliative treatment, which consists in multiple
cytoreductive surgery and sometimes in hyperthermic
intraperitoneal chemotherapy. These methods have reduced
mortality and morbidity. Although the disease is minimally
invasive, the expected long-term survival is limited with no
prospect of cure. This paper describes a case of pseudomyxo-
ma peritonei and presents the available literature data.

komérki o charakterze tagodnym lub ztoSliwym. W pis-
miennictwie anglojezycznym opisujagcym PMP czesto
uzywa sie okreslania jelly belly, co oznacza galaretowa-
ty brzuch. Chorobe po raz pierwszy przedstawit Rokitan-
sky w 1842 roku [1]. Termin PMP wprowadzit Werth
w 1884 roku [2]. Na poczatku XX wieku Frankel wykazat
zwigzek pomiedzy ta chorobg a pierwotnym guzem
w obrebie wyrostka robaczkowego [3]. Sluzak rzekomy
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otrzewnej wystepuje z czestoscig 1 przypadek na 1 min
rocznie. Niekiedy stwierdzany jest przypadkowo
w trakcie laparotomii, z czestoscig 2 przypadki na 10 tys.
laparotomii. Choroba wystepuje Srednio w 58. roku
zycia, 2-3 razy czesciej wsrdd kobiet, chociaz wedtug
niektérych autoréw pojawia sie z réwna czestoscia
u obu ptci [4, 5].

Choroba dotyczy otrzewnej, praktycznie nie obejmu-
je weztdw chtonnych lub narzagdéw miazszowych. Przy-
puszcza sie, ze najczestsza przyczyna powstania sluza-
ka rzekomego otrzewnej sg patologiczne procesy
w obrebie wyrostka robaczkowego lub jajnika. Zmiana-
mi pierwotnymi prowadzacymi do rozwoju PMP s3: tor-
biel sluzowa, gruczolakotorbielak sluzowy lub gruczola-
korak Sluzotwoérczy [6]. Chociaz pierwotnym punktem
wyjscia najczesciej jest wyrostek robaczkowy, to choro-
ba moze sie rozprzestrzenia¢ na inne narzady, np. jajni-
ki. Uwaza sie, ze znaczna czes¢ guzéw jajnika jest wtoér-
na do guzéw wyrostka robaczkowego [7]. Ze wzgledu na
cechy PMP, takie jak: mata ztosliwosé biologiczna, rzad-
kie powstawanie przerzutéw w weztach chtonnych
i watrobie oraz gromadzenie sie zmian zwykle w miej-
scach, gdzie mozliwe jest ich usuniecie, gtdbwnym spo-
sobem terapii jest chirurgiczna resekcja zmian w obre-
bie otrzewnej (tzw. catkowita cytoredukcja) potaczona
z chemioterapia dootrzewnowa lub usuniecie mozliwie
najwiekszej masy guza [6, 8]. Do najwazniejszych czyn-
nikéw rokowniczych zalicza sie: doszczetnos¢ zabiegu
chirurgicznego, stopiefn zréznicowania histologicznego
PMP oraz rodzaj wczesniejszych interwencji chirurgicz-
nych [6].

Opis przypadku

Mezczyzna, 62 lata, zgtosit sie do szpitala z powodu
wystepujacych od okoto 4 miesiecy nieznacznie nasilo-
nych boéléw w nadbrzuszu. W badaniu przedmiotowym
stwierdzono niebolesny opér w lewym nadbrzuszu,
odprowadzalng przepukline pachwinowg lewostronna.
W badaniach laboratoryjnych nie odnotowano odchylef
od normy. W badaniach obrazowych [ultrasonografia
(USG) i tomografia komputerowa (TK) jamy brzusznej]
uwidoczniono wolny ptyn w jamie otrzewnej oraz rozle-
gte masy hipodensyjne, czeSciowo otorbione (wielkosci
do 11 cm) o niejednorodnej strukturze, niehomogennie
wzmacniajace sie po podaniu Srodka kontrastowego.
Zmiany wypetniaty lewa potowe jamy otrzewnej, srod-
brzusze Srodkowe oraz ciggnety sie pomiedzy dolnym
biegunem nerki prawej i watroba, podwatrobowo
w sasiedztwie wstepnicy i katnicy, do wysokosci gérne-
go brzegu talerza biodrowego. Narzady migzszowe jamy
brzusznej nie wykazywaty odchylef od normy. Obraz TK
sugerowat zmiane wywodzacg sie z otrzewne] (pseudo-
myxoma lub mesothelioma) — pierwotng lub wtorng

(ryc. 1). W gastroskopii nie stwierdzono odchylefi od
normy; w kolonoskopii, poza uchytkami esicy — bez
odchylef od stanu prawidtowego. Pacjenta zakwalifiko-
wano do laparotomii, w trakcie ktérej usunieto sie¢
wiekszg z licznymi torbielami sluzowymi, peknieta tor-
biel z okolicy krezki zagiecia sledzionowego jelita grube-
go, przyczepki sieciowe esicy oraz zmiany z otrzewnej
sciennej. W badaniu histopatologicznym $rédoperacyj-
nym i pooperacyjnym wykazano PMP. Przebieg poopera-
cyjny nie byt powiktany.

Po 10 miesigcach obserwacji w poradni onkologicz-
nej, w trakcie ktérych pacjent nie odczuwat dolegliwo-
sci, wykonano kontrolng TK jamy brzusznej, w ktérej
stwierdzono liczne hipodensyjne zmiany na powierzchni
watroby (najwieksza o $rednicy 15 mm x 23 mm), w obre-
bie wneki watroby oraz na wysokosci gtowy trzustki, tuz
powyzej zyty gtéwnej dolnej (ryc. 2.). W badaniu przed-
miotowym rozpoznano przepukline pachwinowg lewo-
stronng, odprowadzalna, a wyniki badan laboratoryj-
nych byty prawidtowe. Ponownie w przeprowadzonej
diagnostyce endoskopowej (gastroskopia, kolonosko-
pia) nie wykazano odchylef od normy.

Po 4 latach od rozpoznania PMP, w trakcie kontrol-
nej kolonoskopii stwierdzono 2 drobne polipy, ktére usu-
nieto bez powiktan (wynik badania histopatologicznego
— HP: polip hiperplastyczny, gruczolak cewkowo-kosm-
kowy z dysplazjg matego stopnia), oraz znieksztatcenie
btony $luzowe]j odbytnicy mogace odpowiadaé uciskowi
z zewnatrz. Rok pbéZniej usunieto z jamy otrzewnej

Ryc. 1. Tomografia komputerowa jamy brzusz-
nej — wolny ptyn w jamie otrzewnej, rozlegte
masy hipodensyjne, czeSciowo otorbione, sred-
nica do 11 cm (strzatka)

Fig. 1. CT scan - free fluid in peritoneal cavity, dif-
fuse hypodense masses, partly encapsulated,
diameter up to 11 cm (arrow)
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Ryc. 2. Tomografia komputerowa jamy brzusznej. Liczne zmiany hipodensyjne na powierzchni watroby
(strzatka) (A) i w okolicy wneki watroby 1,5 cm x 2,3 cm (strzatka) (B)
Fig. 2. CT scan. Numerous hypodense masses on liver surface (arrow) (A), in liver hilus (arrow) (B)

dostepne zmiany torbielowate wypetnione trescia slu-
zowa oraz wykonano appendektomie (HP: przewlekte
zapalenie wyrostka robaczkowego). W nastepnym roku
(6 lat od rozpoznania) stwiedzono obecnos¢ duzego guza
moszny po stronie prawej, ktory usunieto wraz z jadrem
i fragmentem powrdzka nasiennego (HP: obraz mikro-
skopowy moze odpowiada¢ $luzakowi rzekomemu)
(ryc. 3., 4.). Wykonano ponadto plastyke przepukliny
pachwinowe]j prawostronne;.

Po 7 latach od pierwszej hospitalizacji chory zostat
przyjety do szpitala, skarzyt sie na wystepujace od kilku
tygodni zaz6tcenie biatkdwek i skéry, Swiad skory, odda-
wanie ciemnego moczu i odbarwionego stolca, zmniej-
szenie masy ciata i apetytu. W badaniu przedmiotowym
stwierdzono zazétcenie skoéry i biatkdwek, powiekszenie
watroby i wyczuwalne guzy w jamie brzusznej wielkosci
2-5 cm. W badaniach laboratoryjnych wykazano hiper-

Ryc. 3. Duzy guz moszny po stronie prawej
Fig. 3. Large tumour of scrotum on the right side
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bilirubinemie z przewaga bilirubiny bezposredniej, pod-
wyzszong aktywnosé enzymoéw wskaznikowych i wydal-
niczych watroby, hipercholesterolemie, zwiekszone
stezenie antygenu CEA (carcinoembryonic antigen, anty-
gen rakowo-ptodowy) i tagodna niedokrwisto$¢ normo-
cytarna. W gastroskopii uwidoczniono zmiany sugeruja-
ce guz podsluzéwkowy (submucosal tumor — SMT) na
Scianie tylnej trzonu, przedniej antrum i na Scianie dol-
nej opuszki dwunastnicy; liczne drobne polipy w okolicy
sklepienia i gérnej czesci trzonu oraz polipowaty rozrost
na scianie tylnej tuz za odzwiernikiem. W USG jamy
brzusznej stwierdzono poszerzone drogi zétciowe

Ryc. 4. Obraz srédoperacyjny: duzy guz moszny
po stronie prawej zawierajacy naciek Sluzaka
rzekomego oraz prawe jadro i fragment po-
wrézka nasiennego

Fig. 4. Large tumour of scrotum on the right side,
including: infiltration of pseudomyxoma perito-
nei, right testis and spermatic cord
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wewnatrzwatrobowe i przewdd zoétciowy wspoblny.
Z uwagi na obraz kliniczny podjeto prébe rewizji i prote-
zowania drég zétciowych, ktéra byta powiktana perfora-
cja przewodu pokarmowego. W kontrolnej TK jamy
brzusznej po endoskopowej cholangiopankreatografii
wstecznej uwidoczniono cechy perforacji przewodu
pokarmowego oraz liczne policykliczne masy torbielo-
wate o gestej zawartosci ptynowej 20-30 j.H. Pacjenta
zakwalifikowano do zabiegu chirurgicznego ze wskazan
zyciowych, w trakcie ktérego potwierdzono zaotrzewno-
wa perforacje dwunastnicy oraz stwierdzono rozlegte
ptaszczyznowe zrosty; liczne, roznej wielkosci guzy
torbielowate z zawartoscia galaretowato-sluzowa
w otrzewnej Sciennej, krezce poprzecznicy, wiezadle
watrobowo-dwunastniczym, we wnece watroby unie-
mozliwiajace identyfikacje struktur wiezadta oraz
zaotrzewnowo w miednicy matej. Uwidoczniono ponad-
to duzy, zastoinowy (300 ml) pecherzyk zétciowy ze sta-
nem zapalnym Sciany. Uruchomiono petle jelita czczego,
zespolono z dnem pecherzyka Zzoétciowego ,,bok do
boku” oraz usunieto z jamy otrzewnej czes¢ dostepnych
»,Zmian Sluzowatych”. Przebieg pooperacyjny nie byt
powiktany. Chorego w stanie ogélnym dobrym wypisano
do domu.

Omowienie

Sluzak rzekomy otrzewnej jest rzadka chorobg o bar-
dzo réznorodnym przebiegu klinicznym. Nie ustalono
jednoznacznie przyczyny i lokalizacji pierwotnych zmian
patologicznych prowadzacych do powstania PMP oraz
wytycznych dotyczacych sposobu leczenia. Poczatkowo
uwazano, ze gtdwnym miejscem rozwoju sluzaka rzeko-
mego s3 jajniki. Doktadna analiza histologiczna wykaza-
ta jednak wspétistnienie niemal we wszystkich przypad-
kach PMP zmian patologicznych w obrebie wyrostka
robaczkowego, takich jak torbiel sluzowa, gruczolak, rak.
W modelu doswiadczalnym Cheng spowodowat powsta-
nie torbieli sluzowej wyrostka robaczkowego, jednak jej
pekniecie nie doprowadzito do rozwoju PMP [9]. Obec-
nie uwaza sie, ze Sluzak rzekomy powstaje w wyniku
obecnosci w jamie otrzewnej komérek nowotworowych
wytwarzajacych sluz. Istnieje wiele przestanek przema-
wiajacych za tym, ze pierwotnym miejscem powstania
PMP s3 zmiany w obrebie wyrostka robaczkowego
[10-12]. Zmiany nowotworowe w jajniku sa zwykle pra-
wostronne lub obustronne, jedynie w 20% przypadkow
dotycza wytacznie lewego jajnika [13]. Analiza histopa-
tologiczna tych zmian sugeruje wtérne wszczepienie ko-
morek nowotworowych na powierzchni jajnika. Ze wzgle-
du na rézne umiejscowienie w embriogenezie wydaje
sie mato prawdopodobne, aby jajnik i wyrostek robacz-
kowy wykazywaty predyspozycje do wystgpienia w nich
nowotworu tego samego typu. Ronnet i wsp. na podsta-

wie badaf immunohistochemicznych [11] oraz Szych
i wsp. na podstawie badan genetycznych [12] sugeruja,
ze gtdbwna przyczyna rozwoju PMP s3 zmiany patolo-
giczne wyrostka robaczkowego. Wykazano ponadto, ze
u podstaw patogenetycznych PMP lezy nadmierna eks-
presja genu MUC2 odpowiedzialnego za produkcje sluzu
w komorkach kubkowych. Obecnosé MUC2 stwierdzono
rowniez w prawidtowych komérkach nabtonkowych
wyrostka robaczkowego, nie wykazano natomiast eks-
presji MUC2 w nowotworach wywodzacych sie z jajnika,
co dodatkowo przemawia za pierwotna lokalizacja PMP
w wyrostku robaczkowym [14]. W pojedynczych przy-
padkach PMP moze sie wywodzi¢ ze zmian zlokalizowa-
nych w narzadach innych niz wyrostek robaczkowy.
W pismiennictwie opisano przypadki PMP, ktérych zr6-
dtem byt potworniak dojrzaty jajnika. Badania histopa-
tologiczne i immunohistochemiczne sugeruja, ze zmiany
te wywodza sie z nabtonka Sluzowego przewodu pokar-
mowego bedacego komponentem potworniaka [15].
W przypadku PMP wywodzacych sie z potworniakéw
jajnika rokowanie wydaje sie lepsze niz w PMP wywo-
dzacych sie z wyrostka robaczkowego, nie opisano
dotychczas nawrotéw. Saluja i wsp. opisali przypadek
PMP wywodzacy sie z guza jajnika o ograniczonej ztosli-
wosci (borderline ovarian tumour). Ponadto autorzy za-
proponowali kryteria, ktore nalezy wzigé¢ pod uwage przy
podejrzeniu, ze Zrodtem PMP jest guz jajnika o ograni-
czonej ztosdliwosci. W tym przypadku powinny by¢ spet-
nione takie kryteria, jak: prawidtowy wyrostek robaczko-
wy w badaniu mikroskopowym, wykluczenie guza jelita
grubego w kolonoskopii, wykluczenie guza w innym
miejscu niz jajnik w TK, wynik badania immunohisto-
chemicznego przemawiajacy za lokalizacja w jajniku
(CK20+/CK7+), wykluczenie potworniaka jajnika w bada-
niu histologicznym jajnika oraz obecnos¢ Sluzu w jamie
brzusznej typu DPAM [16] (tab. I).

W klasycznej postaci PMP rozwijajacy sie w wyrost-
ku robaczkowym gruczolak powoduje zamkniecie jego
Swiatta, a w konsekwencji przerwanie ciggtosci Scian
i wydostanie sie sluzu oraz komérek nabtonkowych pro-
dukujacych $luz do jamy otrzewnej. Na skutek proceséw
gojenia i wtoknienia mozliwe jest stwierdzenie braku
wyrostka w trakcie laparotomii lub niewykazanie w nim
zmian patologicznych. Rzadka przyczynga powstawania
PMP sa zmiany nowotworowe w zotadku, jelicie gru-
bym, pecherzyku Zzétciowym, trzustce, moczowodzie,
pecherzu moczowym, macicy, jajowodzie, ptucach i gru-
czole piersiowym [17, 18].

Obraz kliniczny w duzej mierze zalezy od przyczyny
PMP Ze wzgledu na skape i niecharakterystyczne obja-
wy czesto rozpoznaje sie go przypadkowo, w trakcie
laparotomii wykonywanej z powodu podejrzenia ostrego
zapalenia wyrostka robaczkowego, zapalenia otrzewnej
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lub nowotworu uktadu rodnego. Niekiedy wyczuwa sie
nieprawidtowe opory w jamie brzusznej, u 39% kobiet
w obrebie jajnikow. W przebiegu PMP moze wystapic:
podejrzenie ostrego zapalenia wyrostka robaczkowego
(27%), powiekszanie sie obwodu i béle brzucha (23%),
przepuklina pachwinowa (u 25% mezczyzn i 5% kobiet),
wodobrzusze (4%) oraz inne niespecyficzne dolegliwosci
(9%) [19-21]. W przypadku nawrotu choroby obserwuje
sie powstawanie zrostébw w jamie otrzewnej, ktére
moga prowadzi¢ do niedroznosci jelit lub Zzéttaczki
mechanicznej [22].

Diagnostyka PMP opiera sie przede wszystkim na
badaniach obrazowych jamy brzusznej. Do podstawo-
wych badah zalicza sie USG i TK. Zmiany charaktery-
styczne dla PMP najczesciej zlokalizowane sg w obrebie
miednicy, sieci wiekszej i mniejszej oraz prawej prze-
strzeni zawatrobowej. Charakterystyczny jest brak
komoérek nowotworowych na powierzchni jelita, ponie-
waz jego ruchy perystaltyczne zapobiegaja przyleganiu
komorek. Wyjatek stanowig okolica zastawki Bauhina,
odbytnica oraz odzwiernik, gdyz narzady te potozone s3
zaotrzewnowo i nie wykazuja ruchomosci zaleznej od
perystaltyki [23-25]. W USG stwierdza sie wodobrzusze
z licznymi, czeSciowo litymi masami oraz z charaktery-
stycznym , muszlowatym” ksztattem krawedzi watroby
i Sledziony, powstatym wskutek wzmozonego ucisku
wywieranego przez przylegajace wszczepy otrzewnowe
[24]. W TK obserwuje sie wodobrzusze oraz — podobnie
jak w USG — zmiane ksztattu krawedzi narzadéw miaz-
szowych, wszczepy otrzewnowe guza o charakterze 5lu-
zowym z patologicznymi zmianami najczesciej
w wyrostku robaczkowym, jajnikach, sieci i okolicy pod-

przeponowej. Z uwagi na to, ze komorki produkujace
Sluz w PMP maja stabe wtasciwosci adherencyjne, kraza
one swobodnie w ptynie otrzewnowym, tzw. fenomen
redystrybucji [20]. Gdy PMP wypetnia catg jame otrzew-
nowa, zmiany w TK s3 mniej specyficzne. W wiekszosci
przypadkéw istotnymi cechami PMP w obrazie TK jest
oszczedzenie jelita cienkiego i jego krezki oraz ich
oddzielenie w czesci srodkowej jamy brzusznej przez
pogrubiata sie¢ wieksza i masywne sluzowe wodobrzu-
sze [25]. Nie wykazano przewagi rezonansu magnetycz-
nego (magnetic resonanse imaging — MRI) nad TK w diag-
nostyce PMP. Rezonans magnetyczny moze by¢ jednak
pomocny w ocenie stopnia zaawansowania i podczas
selekcji chorych do leczenia cytoredukcyjnego [26].
Biopsja pod kontrolg USG lub TK moze by¢ pomocna
w ustaleniu rozpoznania, czesto jednak uzyskuje sie nie-
diagnostyczny materiat bezkomorkowy.

Trudnosci w klasyfikacji patologicznej postaci PMP
uniemozliwiajg poréwnanie zréznicowanych wynikéw
leczenia wszystkich chorych z PMP Niektore badania
obejmowaty wszystkie przypadki PMP, niezaleznie od
pochodzenia, tacznie z gruczolakorakiem $luzowym
wyrostka robaczkowego. Inne natomiast obejmowaty
wytacznie chorych ze Sluzakiem wywodzacym sie z gru-
czolakéw torbielowatych wyrostka robaczkowego.

Ronnett przedstawit klasyfikacje PMP uwzgledniaja-
3 podziat histologiczny i prognostyczny [5, 10] (tab. I):
1) rozsiana gruczolakosluzakowatos¢ otrzewnej (dissemi-

nated peritoneal adenomucinosis — DPAM). Ta postac
odpowiada okresleniu klinicznemu: zespét Sluzaka rze-
komego otrzewnej, zaproponowanemu przez Esquivel
i Sugarbakera [21]. Charakteryzuje sie obecnoscia

Tabela I. Poréwnanie klasyfikacji neoplazji $luzowej otrzewnej [29]
Table I|. Comparison of classification system for peritoneal mucinous neoplasia [29]

Charakterystyka Ronnett i wsp. [5, 10]

Bradley i wsp. [28] Misdraji [29]

duza ilos¢ Sluzu zawierajacego
nabtonek sluzowy ze Srednio
ztozong architektura i cytologia
niskiego stopnia

otrzewnej

rozsiana gruczolakosluzakowatosé

rak sluzowy otrzewnej
niskiego stopnia

zajecie otrzewnej przez
neoplazje sluzowa wyrostka
robaczkowego niskiego stopnia

duza ilos¢ Sluzu zawierajgcego
nabtonek sluzowy ze srednio
ztozong architektura i cytologia

wysokiego stopnia otrzewnej z ogniskami dobrze

zréznicowanego gruczolakoraka

Sluzotworczego

postac posrednia sktadajgca sie
z elementéw charakterystycznych
dla rozsianej gruczolakosluzakowatosci

rak sluzowy otrzewnej
niskiego stopnia

dobrze zréznicowany
gruczolakorak sluzowy

proliferacja komérkowa z cechami
ztozonej architektury i cytologia
wysokiego stopnia, gruczotowym
utkaniem sitowatym,
nacieczeniem gruczotéw

oraz z pojedynczymi komérkami
lub bez nich

rak sluzotworczy otrzewnej
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rak sluzowy otrzewnej,
wysokiego stopnia

Srednio lub stabo zréznicowany
gruczolakorak $luzowy
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w otrzewnej zmian patologicznych sktadajacych sie
z duzej ilosci pozakomérkowego Sluzu, z komérkami
nabtonkowymi wykazujacymi niewielka aktywnosé¢
mitotyczng i minimalng atypie komérkowa z ograni-
czong proliferacja ogniskowa. Cechuje sie ona niskim

potencjatem ztosliwienia. W wiekszosci przypadkéw
stwierdza sie gruczolaka $luzowego wyrostka robacz-
kowego;

2) postac posrednia sktadajgca sie z elementéw charak-
terystycznych dla DPAM, z ogniskami dobrze zr6zni-
cowanego gruczolakoraka $luzotwérczego (peritoneal
mucinous carcinomatosis with intermediate or discor-
dant features — PMCA-1/D);

3) rak Sluzotworczy otrzewnej (peritoneal mucinous car-
cinomatosis — PMCA). W tym przypadku w otrzewnej
stwierdza sie obecnos¢ nabtonka $Sluzotwoérczego
z cechami cytologicznymi i architektonicznymi cha-
rakterystycznymi dla raka.

Klasyfikacja ta ma duze znaczenie prognostyczne,
poniewaz wedtug doniesien z pismiennictwa 5-letnie
przezycie w przypadku DPAM wynosi 84%, w PMCA-I/D
37,6%, natomiast w PMCA — zaledwie 6,7% [5, 10]. Roko-
wanie w przypadku PMCA praktycznie nie rozni sie od
rokowania obserwowanego w przypadku rozsiewu
nowotworowego w otrzewnej, raka wyrostka robaczko-
wego lub jelita grubego. Z tego tez powodu czes¢ auto-
row uwaza, ze PMCA nie powinien by¢ zaliczany do PMP
[7]. Ponadto wazne jest, ze w trakcie trwania choroby
istnieje mozliwos¢ transformacji choroby od postaci
mniej do bardziej agresywnej. Taki proces obserwowano
u niektérych chorych w trakcie kolejnych zabiegéw chi-
rurgicznych [27].

Bradley i wsp. oparli sie w swojej klasyfikacji na kry-
teriach Ronnetta i wsp. Potwierdzili, Zze nowotwory
o niskim stopniu (inwazji — przypisek autoréw) maja lep-
sze rokowanie niz znajdujace sie na drugim kohcu cate-
go spektrum zmian nowotwory o wysokim stopniu. Ze
wzgledu na fakt, ze PMP jest z definicji rakiem, Bradley
i wsp. zaproponowali podziat nowotwordw $luzowych
otrzewnej na raki niskiego i wysokiego stopnia [28] (tab. I).
Misdraji i wsp. (na podstawie [29]) stwierdzili, ze guzy
otrzewnej z komérkami o wysokim stopniu inwazji
(czyli cytologia wysokiego stopnia, high grade cytology),
nawet bez ztozonej architektury, majg gorsze rokowanie
niz guzy z komérkami o niskim stopniu inwazji (low gra-
de cytology). Dlatego przedstawili klasyfikacje histopa-
tologiczna neoplazji sluzowej otrzewnej, wyodrebniajac
zajecie otrzewnej przez guzy sluzowe wyrostka robacz-
kowego niskiego stopnia (low-grade appendiceal muci-
nous neoplasm — LAMN) oraz proponujac rozpoznawanie
gruczolakoraka $luzowego otrzewnej w przypadku obec-
nosci guzéw z cytologia wysokiego stopnia (high-grade
appendiceal mucinous adenocarcinoma — MACA) [29]
(tab. 1). W klasyfikacji Misdraji wszystkie guzy sluzowe

otrzewnej LAMN beda odpowiadaty rakowi sluzowemu
otrzewnej niskiego stopnia wedtug klasyfikacji Bradleya
i wsp. oraz DPAM w klasyfikacji Ronnett i wsp. Podsumo-
wujac — niezaleznie od zastosowanej terminologii, PMP
jest procesem neoplastycznym niskiego stopnia.
Wyrdznia sie trzy gtbwne metody terapii PMP:

1) metoda $cistego nadzoru nad pacjentem — wykonanie

zabiegu zaleca sie jedynie przy wystapieniu powiktan
zagrazajacych zyciu, np. niedroznosci. Friedland i wsp.
opisali pojedynczy przypadek pacjenta z PMP, ktéry
nie wymagat postepowania chirurgicznego podczas
5-letniej obserwacji [30];

2) tradycyjne leczenie chirurgiczne — usuniecie mozliwie

najwiekszej masy guza. Zwykle wigze sie z koniecz-
noscia usuniecia macicy i jajnikéw oraz sieci, a takze
wykonania hemikolektomii prawostronnej. Ta me-
toda obarczona jest duzym odsetkiem nawrotow
choroby i koniecznoscia kolejnych laparotomii, co
w zwigzku z powstawaniem zrostéw wiaze sie ze
zwiekszonym odsetkiem powiktan (m.in. powstaniem
przetok w obrebie jelita cienkiego);

3) metoda catkowitej cytoredukcji (cytoreductive surgery

— CRS) opracowana przez Sugarbakera [31]. Polega na
usunieciu lub zniszczeniu wszystkich widocznych
zmian patologicznych: catkowite usuniecie guza,
hemikolektomia prawostronna, usuniecie sieci wiek-
szej i mniejszej, Sledziony, pecherzyka zétciowego,
otrzewnej Sciennej, macicy, jajnikéw, zmian na
powierzchni watroby, a w niektérych przypadkach
rowniez resekcji odbytnicy. Technika cytoredukcji ma
na celu maksymalnie rozlegte usuniecie zmian
i ewentualne pozostawienie tych, ktérych Srednica
nie przekracza 2,5 mm. Przyjeta graniczna wartosé
Srednicy zmian odpowiada gtebokosci penetracji
mitomycyny C. Czes¢ autoréw w kolejnym etapie
zaleca chemioterapie dootrzewnowa (5-fluorouracyl)
przez 5 dni. Czas trwania zabiegu chirurgicznego pro-
wadzacego do catkowitej cytoredukcji wynosi srednio
okoto 10 godzin [32]. Klasyfikacja doszczetnosci
zabiegu opracowana przez Sugarbakera wyréznia
4 stopnie cytoredukgji (tab. I1) [33].

Obecnie preferowanym sposobem terapii jest catko-

wita cytoredukcja w potaczeniu ze Srodoperacyjna ter-
miczng chemioterapia wewnatrzotrzewnowa (hyper-

Tabela Il. Doszczetnos¢ zabiegu cytoredukcji
Table II. Degree of cytoreduction therapy

Stopien cytoredukgji Doszczetnosé zabiegu
cc-0 bez choroby resztkowe]
cc-1 minimalna choroba resztkowa

(Srednica 0-2,5 mm)

cc-2 choroba resztkowa (2,5-25 mm)

cc-3 choroba resztkowa (> 25 mm)
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thermic intraperitoneal chemotherapy — HIPEC) [8]. Dys-
trybucje cytostatykéow (cisplatyna i mitomycyna C,
5-flurouracyl) w jamie otrzewnej i ich penetracje do
zmienionych chorobowo tkanek, a tym samym ich cyto-
toksycznosé, zwieksza ogrzanie cytostatykow.

Podczas kwalifikacji chorego do zabiegu chirurgicz-
nego istotna jest przede wszystkim ocena stanu klinicz-
nego oraz wykonanie TK jamy brzusznej i miednicy
matej. W ocenie stanu klinicznego na podstawie okre-
Slenia stanu sprawnosci ECOG (Eastern Cooperative
Oncology Group performance status) wykazano, ze cho-
rzy z punktacja ECOG = 2-3 maja znaczaco gorsze prze-
zycie niz chorzy z punktacjag ECOG = 1 [34]. Najlepsza
metoda diagnostyczng pozwalajaca na ocene resekcyj-
nosci zmian jest obecnie TK. W jednym z badan stwier-
dzono, ze wystapienie odcinkowej niedroznosci jelita
cienkiego oraz guzéw powyzej 5 cm w obrebie jelita
cienkiego i jego krezki (z wytgczeniem koncowego
odcinka jelita kretego) pozwala na przewidywanie
doszczetnosci zabiegu. Przy obecnosci dwéch tych cech
w TK wystepuje 88-procentowe prawdopodobienstwo
niedoszczetnosci zabiegu, natomiast przy ich braku ist-
nieje 92-procentowa szansa doszczetnego usuniecia
zmian [35]. Laparoskopia moze by¢ pomocna w ocenie
stopnia zaawansowania choroby i kwalifikacji chorych
do operacji, jednak jej rola w PMP nie zostata doktadnie
okreslona. Oceniono réwniez role oznaczenia stezenia
markeréw nowotworowych w PMP. W badaniu Barratti
i wsp. w analizie jednoczynnikowej stezenie CEA korelo-
wato z doszczetnoscia zabiegébw cytoredukcyjnych,
natomiast w analizie wieloczynnikowej zwiekszone ste-
zenie CA19-9 byto niezaleznym czynnikiem ryzyka pro-
gresji choroby [36]. Czas do nawrotu choroby byt staty-

Tabela lll. Powiktania zabiegu cytoredukgji i ter-
micznej dootrzewnowej chemioterapii [8, 41]
Table Ill. Complication of cytoreduction surgery
and intraperitoneal hyperthermic chemotherapy
[8, 41]

Powiktanie Czestosé wystepowania [%)]
posocznica 0-14
przetoka 0-23
ropien 0-37
niedroznosé 0-86
perforacje 0-10
przeciek w miejscu zespolenia 0-9
zakrzepica zyt gtebokich lub ptucna 0-9
zaburzenia hematologiczne 0-28
(toksycznosé polekowa)

niewydolnos¢ nerek 0-7
zgon 0,9-5,8
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stycznie krétszy u oséb ze zwiekszonym stezeniem CEA
oraz u 0s6b z podwyzszonym co najmniej jednym mar-
kerem sposrdd: CEA, CA 125 i CA19-9 [37]. W ocenie cho-
rych po zabiegu chirurgicznym preferowang metoda
obrazowg jest TK [8]. Wiekszos¢ ekspertow zaleca wyko-
nywanie oznaczenia stezenia markeréw nowotworo-
wych, TK i badania klinicznego w odstepach 0-12 mie-
siecy, a czes¢ ekspertow — w okresie 12—24 miesiecy od
zabiegu chirurgicznego [8].

Smiertelnoéé zwigzana z zabiegiem cytoredukcji
wynosi 3-5%, natomiast chorobowos¢ siega 30% [32,
38]. Przy zastosowaniu metody CRS i HIPEC odsetek
przezy¢ 5-letnich u chorych na PMP ksztattuje sie na
poziomie 97% [39]. Ze wzgledu na rzadkie wystepowa-
nie tej jednostki chorobowej uwaza sie, ze leczenie PMP
powinno sie odbywaé w wyspecjalizowanych osrodkach.
Pozwoli to z jednej strony na poprawe wynikéw terapii,
a z drugiej zmniejszy czestos¢ wystepowania powiktan
i Smiertelnos¢. W jednym z badan oceniano wptyw tego
typu terapii na czestos¢ wystepowania powiktan i Smier-
telnos¢ wsrdéd chorych na nowotwory otrzewnej, w tym
PMP Powiktania wystapity u 12% pacjentéw. Byty to naj-
czesciej: nieszczelnos¢ zespolenia, perforacja jelita gru-
bego, krwawienia i powiktania septyczne. Smiertelnoéé
wyniosta 0,9%. W analizie wieloczynnikowej niezalezny-
mi czynnikami ryzyka zwiekszonej czestosci wystepo-
wania powiktan byta rozlegtosé cytoredukcji oraz dawka
cisplatyny [40]. W ostatnim przegladzie systematycz-
nym dotyczacym bezpieczefistwa zabiegu CRS i HIPEC
stwierdzono, ze chorobowos¢ i Smiertelnos¢ zabiegu jest
podobna jak w przypadku duzych zabiegéw chirurgicz-
nych, takich jak operacja Whippla. Smiertelnoé¢ wynosi
0,9-5,8%; najczesciej spowodowana jest sepsg i niewy-
dolnoscig wielonarzadowa na skutek powiktan chirur-
gicznych. Zaburzenia hematologiczne zwigzane z to-
ksycznoscig lekéw obserwuje sie u 0-28% chorych.
Czestos¢ reoperacji wynosi 0-23%. Najczestsze powikta-
nia zwiazane z zabiegiem CRS i HIPEC przedstawiono
w tabeli lll [41]. Ze wzgledu na duzg czesto$¢ wystepo-
wania powiktafn zwigzanych z CRS i HIPEC, aby uzyskaé
jak najwieksze korzysci z tego typu zabiegu i zminimali-
zowac powiktania, nalezy prawidtowo kwalifikowa¢ cho-
rych do operacji oraz zapewni¢ wtasciwa opieke poope-
racyjna.

Nie wykazano jednoznacznie skutecznosci stosowa-
nia dootrzewnowo radioizotopéw, radioterapii, immu-
noterapii, chemioterapii systemowej, stosowania do-
otrzewnowo $rodkéw mukolitycznych [38, 42]. Niektdrzy
autorzy zalecaja rozwazenie zastosowania chemiotera-
pii systemowej u chorych z niereskecyjng zmiana, neo-
plazja wysokiego stopnia oraz przy duzym stezeniu mar-
keréw nowotworowych (zgodnos¢ opinii w 71%) [8].

W opisywanym przypadku PMP w leczeniu stosowa-
no metode polegajaca na usunieciu najwiekszej mozli-
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wej masy guza. Ten rodzaj zabiegu, ze wzgledu na
mniejsza rozlegtos¢, obarczony jest mniejszym odset-
kiem powiktah i mniejszg Smiertelnoscia w poréwnaniu
z leczeniem metodg catkowitej cytoredukcji. Czesciej
natomiast po jej zastosowaniu stwierdza sie nawrét
choroby, zrosty pooperacyjne predysponuja do powsta-
nia wszczepéw komoérek nabtonkowych w obrebie
watroby i jelit, utrudniaja wykonanie kolejnych zabie-
gébw oraz uniemozliwiajg prawidtowe zastosowanie
wewnatrzotrzewnowej chemioterapii.

Dwoma gtéwnymi czynnikami prognostycznymi
w PMP s3 doszczetnosé zabiegu oraz stopief zréznico-
wania histologicznego [43]. Rokowanie co do przezycia
jest najlepsze w przypadku DPAM, a najgorsze w przy-
padku PMCA. Analiza wynikéw leczenia jest utrudniona
ze wzgledu na rzadkie wystepowanie choroby oraz brak
jednoznacznych kryteriéw wyboru metody terapii.
W badaniu przeprowadzonym w Mayo Clinic, obejmuja-
cym pacjentébw z postacia PMCA, przezycie 5-letnie
i 10-letnie wynosito odpowiednio 53% i 32%. Czestos¢
nawrotéw choroby wyniosta 76%, przy czym potowa
z nich wystapita w ciagu 2,5 roku od zabiegu [38].
W badaniach Sugarbakera obejmujacych 550 pacjentow
catkowita cytoredukcje uzyskano u 79% chorych. Prze-
zycie 5-letnie wyniosto 79%, a w grupie, w ktorej nie
uzyskano catkowitej cytoredukcji, 20% [6, 44]. W jed-
nym z ostatnich badan catkowita cytoredukcje uzyskano
u 89 z 104 chorych na PMP leczonych CRS i HIPEC. Roz-
siang gruczolakosluzakowatos¢ otrzewnej rozpoznano
u 78 chorych, a PMCA u 26 chorych. Piecioletni czas
przezycia wyniost 78,3%, natomiast czas przezycia bez
progresji 31,1%. W analizie wieloczynnikowej wykazano,
ze dobre efekty leczenia (lepszy 5-letni okres przezycia
i brak nawrotu choroby) uzyskuje sie u chorych na
DPAM, nieleczonych przedoperacyjnie systemowa che-
mioterapig, u ktérych uzyskano catkowitg cytoredukcje
zmian [45]. Doszczetnos$é zabiegu jest wiec istotnym
czynnikiem wptywajacym na rokowanie — stopief pozo-
stawione]j choroby resztkowej koreluje ze Smiertelno-
scia.

Podsumowanie

Sluzak rzekomy otrzewnej jest rzadka jednostka
chorobowg o nieznanej etiologii i znacznym zr6znicowa-
niu histologicznym. Pomimo wdrozenia odpowiedniego
leczenia 5-letnie przezycie wynosi 10-75%, a czestos¢
nawrotéw siega 76%. Obraz i przebieg kliniczny tej cho-
roby zmienia sie od postaci tagodnych do charakteryzu-
jacych sie znaczna ztosliwoscia. W wiekszosci przypad-
kéw punktem wyjscia PMP jest wyrostek robaczkowy.
Obecnie preferowanym sposobem leczenia jest catkowi-
ta chirurgiczna cytoredukcja w potaczeniu z dootrzew-
nowa hipertermiczng chemioterapia. Postepowanie to

zmniejsza Smiertelnos¢ i chorobowos¢ z powodu PMP
Mimo coraz wiekszej liczby danych w pidmiennictwie
dotyczacych PMP, istnieje duza rozbieznos¢ w definicji
PMP oraz nie ma kontrolowanych badan z randomizacja
obejmujacych duze grupy chorych i oceniajacych efekty
leczenia.

W przedstawionym przypadku, pomimo zastosowa-
nia wielu metod diagnostycznych, zabiegu operacyjnego
oraz badania histopatologicznego materiatu uzyskane-
go w czasie operacji, nie udato sie ustali¢ lokalizacji pier-
wotnego ogniska choroby.

Pigémiennictwo

1. Weaver CH. Mucocele of appendix with pseudomucinous dege-
neration. Am J Surg 1937; 36: 523-6.

. Werth R. Klinische und Anatomische Untersuchungen zur Leh-
re von Bauchgeschwullsten und der Laparotomie. Arch Gyne-
col Obstet 1884; 24: 100-18.

. Frankel E. Ubek das sogenannte pseudomyxoma peritonei.
Med Wochenschr 1901; 48: 100-18.

. Mann W), Wagner J, Chumas J, et al. The management
of pseudomyxoma peritonei. Cancer 1990; 66: 1636-40.

. Ronnett BM, Yan H, Kurman RJ, et al. Patients with pseudo-

myxoma peritonei associated with disseminated peritoneal

adenomucinosis have significantly more favorable prognosis
than patients with peritoneal mucinous carcinomatosis. Can-

cer 2001; 92: 85-91.

Sugarbaker PH. Cytoreductive surgery and peri-operative

intraperitoneal chemotherapy as a curative approach to pseu-

domyxoma peritonei syndrome. Eur J Surg Oncol 2001; 27:

239-43.

.van Ruth S, Acherman YI, van de Vijver MJ, et al. Pseudomy-

xoma peritonei: a review of 62 cases. Eur J Surg Oncol 2003;

29: 682-8.

Moran B, Baratti D, Yan TD, et al. Consensus statement on

the loco-regional treatment of appendiceal mucinous neopla-

sms with peritoneal dissemination (pseudomyxoma perito-

nei). J Surg Oncol 2008; 98: 277-82.

Cheng KK. An experimental study of mucocoele of the appen-

dix and pseudomyxoma peritonei. J Pathol Bacteriol 1949; 61:

217-25.

10. Ronnett BM, Zahn CM, Kurman RJ, et al. Disseminated perito-
neal adenomucinosis and peritoneal mucinous carcinomato-
sis. Am J Surg Pathol 1995; 19: 1390-408.

Ronnett BM, Shmookler BM, Diener-West M, et al. Immunohi-

stochemical evidence supporting the appendiceal origin

of pseudomyxoma peritonei in women. Int J Gynaecol Pathol

1997; 16: 1-9.

12. Szych C, Staebler A, Connolly DC, et al. Molecular genetic evi-
dence supporting the clonality and appendiceal origin of
pseudomyxoma peritonei in women. Am J Pathol 1999; 154:
1849-55.

13. Young RH, Gilks CB, Scully RE. Pseudomyxoma pritonei.
Am J Surg Pathol 1993; 17: 1068-71.

14. O’Connell JT, Tomlinson JS, Roberts AA, et al. Pseudomyxoma
peritonei is a disease of MUC2-expressing goblet cells.
Am J Pathol 2002; 161: 551-64.

N

w

N

wi

o

~

®

\0

11

—

Przeglad Gastroenterologiczny 2012; 7 (3)



184

Jarostaw Daniluk, Grazyna Jurkowska, Roman Bandurski, Agnieszka Swidnicka-Siergiejko, Andrzej Dabrowski

15.

16.

17.

18.

19.

20.

2

=

22.

2

w

24.

2

v

26.

27.

28.

29.

30.

3L

32.

33.

34.

35.

McKenney JK, Soslow RA, Longacre TA. Ovarian mature terato-
mas with mucinous epithelial neoplasms: morphologic hetero-
geneity and association with pseudomyxoma peritonei.
Am J Surg Pathol 2008; 32: 645-55.

Saluja M, Kenwright DN, Keating JR Pseudomyxoma peritonei
arising from a mucinous borderline ovarian tumour: case
report and literature review. Aust N Z J Obstet Gynaecol 2010;
50: 399-403.

Bree ED, Whitkamp A, Vande Vijer M, et al. Unusual origins
of pseudomyxoma peritonei. J Surg Oncol 2000; 75: 270-4.
Sherer DM, Abulafia O, Elia Kim R. Pseudomyxoma peritonei:
a review of current literature. Gynaecol Obstet Invest 2001; 51:
73-80.

Hinson FL, Ambrose NS. Pseudomyxoma peritonei. Br J Surg
1998; 85: 1332-9.

Sugarbaker PH. Pseudomyxoma peritonei: a cancer whose
biology is characterized by a redistribution phenomen. Ann
Surg 1994; 219: 109-11.

Esquivel J, Sugarbaker PH. Clinical presentation of the Pseudo-
myxoma peritonei syndrome. Br J Surg 2000; 87: 1414-8.
Zoetmulder FA, Sugarbaker PH. Patterns of failure following
treatment of pseudomyxoma peritonei of appendiceal origin.
Eur J Cancer 1996; 33A: 1727-33.

. Walensky RP, Venbrux AC, Prescott CA, et al. Pseudomyxoma

peritnonei. AJR Am J Roentgenol 1996; 167: 471-4.

Lersh C, Frimberger E, Ott R, et al. Gray-scale sonographics fin-
dings in a patient with pseudomyxoma peritonei. J Clin Ultra-
sound 2001; 29: 186-91.

. Sulkin TV, O’Neil H, Amin Al, et al. CT In pseudomyxoma peri-

tonei: a review of 17 cases. Clin Radiol 2002; 57: 608-13.

Low RN, Barone RM, Gurney JM, Muller WD. Mucinous appen-
diceal neoplasms: preoperative MR staging and classification
compared with surgical and histopathologic findings. AJR Am
J Roentgenol 2008; 190: 656-65.

Yan H, Pestieau SR, Shmookler BM, et al. Histopathologic ana-
lysis in 46 patients with pseudomyxoma peritonei syndrome:
failure versus suckes with a second-look operation. Mod
Pathol 2001; 14: 164-71.

Bradley RF, Stewart JH 4th, Russell GB, et al. Pseudomyxoma
peritonei of appendiceal origin: a clinicopathologic analysis
of 101 patients uniformly treated at a single institution, with
literature review. Am J Surg Pathol 2006; 30: 551-9.

Misdraji J. Appendiceal mucinous neoplasms. Arch Pathol Lab
Med 2010; 134: 864-70.

Friedland JS, Allardice JT, Wyatt AR Pseudomyxoma peritonei.
J R Soc Med 1986; 79: 480-2.

Sugarbaker PH. Peritonectomy procedures. Ann Surg 1995; 221:
29-42.

Gliner Z, Schmidt U, Dahlke MH, et al. Cytoreductive surgery
and intraperitoneal chemothe pseudomyxoma peritonei.
Int J Colorectal Dis 2005; 20: 155-60.

Jacquet P, Sugarbaker PH. Current methodologies for clinical
assessment of patients with peritoneal carcinomatosis. J Exp
Clin Cancer Res 1996; 15: 49-58.

Stewart JH 4th, Shen P, Levine EA. Intraperitoneal hyperther-
mic chemotherapy for peritoneal surface malignancy: current
status and future directions. Ann Surg Oncol 2005; 12: 765-77.
Jacquet P, Jelinek JS, Chang D, et al. Abdominal computed
tomographic scan in the selection of patients with mucinous

Przeglad Gastroenterologiczny 2012; 7 (3)

36.

37.

38.

39.

40.

41.

4

4

44,

4

—_

2.

3.

w

peritoneal carcinomatosis for cytoreductive surgery. ] Am Coll
Surg 1995; 181: 530-8.

Baratti D, Kusamura S, Martinetti A, et al. Prognostic value
of circulating tumor markers in patients with pseudomyxoma
peritonei treated with cytoreductive surgery and hyperthermic
intraperitoneal chemotherapy. Ann Surg Oncol 2007; 14:
2300-8.

Alexander-Sefre F, Chandrakumaran K, Banerjee S, et al. Ele-
vated tumour markers prior to complete tumour removal in
patients with pseudomyxoma peritonei predict early recurren-
ce. Colorectal Dis 2005; 7: 382-6.

Gough DB, Donohue JH, Schutt Al. Pseudomyxoma peritonei.
Longterm patient survival with an agressive regional approach.
Ann Surg 1994; 219: 112-9.

Derach M, Baratti D, Inglese MG, et al. Peritonectomy and
intraperitoneal hyperthermic perfusion (IPHP): a strategy that
has confirmed its efficacy in patients with pseudomyxoma
peritonei. Ann Surg Oncol 2004; 11: 393-8.

Kusamura S, Younan R, Baratti D, et al. Cytoreductive surgery
followed by intraperitoneal hyperthermic perfusion. Cancer
2006; 106: 1144-53.

Chua TC, Yan TD, Saxena A, et al. Should the treatment of peri-
toneal carcinomatosis by cytoreductive surgery and hyper-
thermic intraperitoneal chemotherapy still be regarded as
a highly morbid procedure? A systematic review of morbidity
and mortality. Ann Surg 2009; 249: 900-7.

Fukuma K, Matsuura K, Shibata S, et al. Pseudomyxoma peri-
tonei: effect of chronic continous immunotherapy with
a streptococcal preparation. OK-432 after surgery. Acta Obstet
Gynecol Scand 1986; 65: 133-7.

Elias D, Laurent S, Antoun S, et al. Pseudomyxoma peritonei
treated with complete resection and immediate intraperitone-
al chemotherapy. Gastroenterol Clin Biol 2003; 27: 407-12.
Sugarbaker PH. Treatment of pseudomyxoma peritonei. Inter-
national workshop on peritoneal carcinomatosis. Accad Roma-
na Chirurg Rome 2001.

. Baratti D, Kusamura S, Nonaka D, et al. Pseudomyxoma peri-

tonei: clinical pathological and biological prognostic factors in
patients treated with cytoreductive surgery and hyperthermic
intraperitoneal chemotherapy (HIPEC). Ann Surg Oncol 2008;
15: 526-34.




<<
  /ASCII85EncodePages false
  /AllowTransparency false
  /AutoPositionEPSFiles true
  /AutoRotatePages /None
  /Binding /Left
  /CalGrayProfile (Dot Gain 20%)
  /CalRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CalCMYKProfile (U.S. Web Coated \050SWOP\051 v2)
  /sRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CannotEmbedFontPolicy /Error
  /CompatibilityLevel 1.4
  /CompressObjects /Tags
  /CompressPages true
  /ConvertImagesToIndexed true
  /PassThroughJPEGImages true
  /CreateJobTicket false
  /DefaultRenderingIntent /Default
  /DetectBlends true
  /DetectCurves 0.0000
  /ColorConversionStrategy /sRGB
  /DoThumbnails false
  /EmbedAllFonts true
  /EmbedOpenType false
  /ParseICCProfilesInComments true
  /EmbedJobOptions true
  /DSCReportingLevel 0
  /EmitDSCWarnings false
  /EndPage -1
  /ImageMemory 1048576
  /LockDistillerParams false
  /MaxSubsetPct 100
  /Optimize true
  /OPM 1
  /ParseDSCComments true
  /ParseDSCCommentsForDocInfo true
  /PreserveCopyPage true
  /PreserveDICMYKValues true
  /PreserveEPSInfo true
  /PreserveFlatness true
  /PreserveHalftoneInfo false
  /PreserveOPIComments true
  /PreserveOverprintSettings true
  /StartPage 1
  /SubsetFonts true
  /TransferFunctionInfo /Apply
  /UCRandBGInfo /Preserve
  /UsePrologue false
  /ColorSettingsFile ()
  /AlwaysEmbed [ true
  ]
  /NeverEmbed [ true
  ]
  /AntiAliasColorImages false
  /CropColorImages true
  /ColorImageMinResolution 300
  /ColorImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleColorImages true
  /ColorImageDownsampleType /Bicubic
  /ColorImageResolution 300
  /ColorImageDepth -1
  /ColorImageMinDownsampleDepth 1
  /ColorImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeColorImages true
  /ColorImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterColorImages true
  /ColorImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /ColorACSImageDict <<
    /QFactor 0.40
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /ColorImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000ColorACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000ColorImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasGrayImages false
  /CropGrayImages true
  /GrayImageMinResolution 300
  /GrayImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleGrayImages true
  /GrayImageDownsampleType /Bicubic
  /GrayImageResolution 300
  /GrayImageDepth -1
  /GrayImageMinDownsampleDepth 2
  /GrayImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeGrayImages true
  /GrayImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterGrayImages true
  /GrayImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /GrayACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /GrayImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000GrayACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000GrayImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasMonoImages false
  /CropMonoImages true
  /MonoImageMinResolution 1200
  /MonoImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleMonoImages true
  /MonoImageDownsampleType /Bicubic
  /MonoImageResolution 1200
  /MonoImageDepth -1
  /MonoImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeMonoImages true
  /MonoImageFilter /CCITTFaxEncode
  /MonoImageDict <<
    /K -1
  >>
  /AllowPSXObjects false
  /CheckCompliance [
    /None
  ]
  /PDFX1aCheck false
  /PDFX3Check false
  /PDFXCompliantPDFOnly false
  /PDFXNoTrimBoxError true
  /PDFXTrimBoxToMediaBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXSetBleedBoxToMediaBox true
  /PDFXBleedBoxToTrimBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXOutputIntentProfile (None)
  /PDFXOutputConditionIdentifier ()
  /PDFXOutputCondition ()
  /PDFXRegistryName ()
  /PDFXTrapped /False

  /CreateJDFFile false
  /Description <<

    /BGR <>
    /CHS <FEFF4f7f75288fd94e9b8bbe5b9a521b5efa7684002000410064006f006200650020005000440046002065876863900275284e8e9ad88d2891cf76845370524d53705237300260a853ef4ee54f7f75280020004100630072006f0062006100740020548c002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee553ca66f49ad87248672c676562535f00521b5efa768400200050004400460020658768633002>
    /CHT <FEFF4f7f752890194e9b8a2d7f6e5efa7acb7684002000410064006f006200650020005000440046002065874ef69069752865bc9ad854c18cea76845370524d5370523786557406300260a853ef4ee54f7f75280020004100630072006f0062006100740020548c002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee553ca66f49ad87248672c4f86958b555f5df25efa7acb76840020005000440046002065874ef63002>
    /CZE <>
    /DAN <>
    /DEU <>
    /ESP <>
    /ETI <>
    /FRA <>
    /GRE <>

    /HRV (Za stvaranje Adobe PDF dokumenata najpogodnijih za visokokvalitetni ispis prije tiskanja koristite ove postavke.  Stvoreni PDF dokumenti mogu se otvoriti Acrobat i Adobe Reader 5.0 i kasnijim verzijama.)
    /HUN <>
    /ITA <>
    /JPN <FEFF9ad854c18cea306a30d730ea30d730ec30b951fa529b7528002000410064006f0062006500200050004400460020658766f8306e4f5c6210306b4f7f75283057307e305930023053306e8a2d5b9a30674f5c62103055308c305f0020005000440046002030d530a130a430eb306f3001004100630072006f0062006100740020304a30883073002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee5964d3067958b304f30533068304c3067304d307e305930023053306e8a2d5b9a306b306f30d530a930f330c8306e57cb30818fbc307f304c5fc59808306730593002>
    /KOR <FEFFc7740020c124c815c7440020c0acc6a9d558c5ec0020ace0d488c9c80020c2dcd5d80020c778c1c4c5d00020ac00c7a50020c801d569d55c002000410064006f0062006500200050004400460020bb38c11cb97c0020c791c131d569b2c8b2e4002e0020c774b807ac8c0020c791c131b41c00200050004400460020bb38c11cb2940020004100630072006f0062006100740020bc0f002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e00300020c774c0c1c5d0c11c0020c5f40020c2180020c788c2b5b2c8b2e4002e>
    /LTH <>
    /LVI <>
    /NLD (Gebruik deze instellingen om Adobe PDF-documenten te maken die zijn geoptimaliseerd voor prepress-afdrukken van hoge kwaliteit. De gemaakte PDF-documenten kunnen worden geopend met Acrobat en Adobe Reader 5.0 en hoger.)
    /NOR <>
    /PTB <>
    /RUM <>
    /RUS <>
    /SKY <>
    /SLV <>
    /SUO <>
    /SVE <>
    /TUR <>
    /UKR <>
    /ENU (Use these settings to create Adobe PDF documents best suited for high-quality prepress printing.  Created PDF documents can be opened with Acrobat and Adobe Reader 5.0 and later.)
    /POL <>
  >>
  /Namespace [
    (Adobe)
    (Common)
    (1.0)
  ]
  /OtherNamespaces [
    <<
      /AsReaderSpreads false
      /CropImagesToFrames true
      /ErrorControl /WarnAndContinue
      /FlattenerIgnoreSpreadOverrides false
      /IncludeGuidesGrids false
      /IncludeNonPrinting false
      /IncludeSlug false
      /Namespace [
        (Adobe)
        (InDesign)
        (4.0)
      ]
      /OmitPlacedBitmaps false
      /OmitPlacedEPS false
      /OmitPlacedPDF false
      /SimulateOverprint /Legacy
    >>
    <<
      /AddBleedMarks false
      /AddColorBars false
      /AddCropMarks false
      /AddPageInfo false
      /AddRegMarks false
      /ConvertColors /ConvertToCMYK
      /DestinationProfileName ()
      /DestinationProfileSelector /DocumentCMYK
      /Downsample16BitImages true
      /FlattenerPreset <<
        /PresetSelector /MediumResolution
      >>
      /FormElements false
      /GenerateStructure false
      /IncludeBookmarks false
      /IncludeHyperlinks false
      /IncludeInteractive false
      /IncludeLayers false
      /IncludeProfiles false
      /MultimediaHandling /UseObjectSettings
      /Namespace [
        (Adobe)
        (CreativeSuite)
        (2.0)
      ]
      /PDFXOutputIntentProfileSelector /DocumentCMYK
      /PreserveEditing true
      /UntaggedCMYKHandling /LeaveUntagged
      /UntaggedRGBHandling /UseDocumentProfile
      /UseDocumentBleed false
    >>
  ]
>> setdistillerparams
<<
  /HWResolution [1200 1200]
  /PageSize [612.000 792.000]
>> setpagedevice


