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Streszczenie:

Sluzak rzekomy otrzewnej jest rzadko wystepujacym nowotworem, wystgpujacym u okoto 1osoby na
milion. Wywodzi si¢ najczesciej z wyrostka robaczkowego, ale punktem wyjscia moze tez by¢ inna czegs$¢
jelita grubego, jajnik, pecherz moczowy lub pecherzyk zotciowy. Powstaje najczesciej z guzow
produkujacych §luz, tworzacych torbiele §luzowe lub rakéw Sluzotwodrczych. Leczeniem z wybory w tej
jednostce chorobowej jest wykonanie zabiegu catkowitej cytoredukcji masy nowotworowej i wykonanie
dootrzewnowej chemioterapii perfuzyjnej w hipertermii hipertermii (HIPEC — Hyperthermic
IntraPEritoneal Chemotherapy). Procedura ta jest obarczona licznymi powiktaniami zwigzanymi zarowno
z rozlegltoscig zabiegu operacyjnego jak i zastosowaniem chemioterapii dootrzewnowe;.

W niniejszej pracy opisaliSmy pierwszy przypadek leczenia $luzaka rzekomego otrzewnej za pomoca
cytoredukcji 1 zabiegu HIPEC. Okres obserwacji wynosi 20 miesi¢cy, w ktorym nie stwierdzono
klinicznych cech wznowy nowotworu. Opisano przebieg leczenia oraz wystepujace powiklania zwigzane
z wykonang procedura operacyjng a takze sposdb postepowania z nimi. Dobry efekt leczniczy potwierdza
opinig, ze opisany sposob postepowania powinien by¢ standardem terapeutycznym u chorych z
pseudomyxoma peritonei.

Summary:

Pseudomyxoma peritonei is a rare malignancy with an incidence of one per milion per year. Primary site
is mostly described in appendix but other sites as: colon, ovary, urinary blader or gallblader shouldn't be
omitted. It originates from mucous producing tumors, cystadenomas or cystadenocarcinomas.
Cytoreductive surgery combined with Hyperthermic Intraperitoneal Chemotherapy (HIPEC) has been
recently regarded as the standard of care. This procedure is however associated with high risk
ofcomplicances due to the extensive surgery and intraperitoneal chemotherapy.

In the case-report we describe first patient with pseudomyxoma peritonei treated with cytoreductive

surgery and HIPEC with follow-up of 20 months without clinical symptoms of recurrence. Performed
procedures, complications and their therapy have been discussed. Patient's outcome suggests that the
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procedure should be considered as the standard treatment option in patients with pseudomyxoma
peritonei.

Wstep

Sluzak rzekomy otrzewnej [SRO] jest rzadko wystepujacym nowotworem. Ocenia sie, ze dotyczy on
losoby na milion [1]. Cze¢sciej wystepuje u kobiet (2,3) chociaz nie wszystkie doniesienia to potwierdzaja
[4]. Wywodzi si¢ najczesciej z wyrostka robaczkowego, ale punktem wyj$cia moze tez by¢ inna czg¢$¢
jelita grubego, jajnik, pecherz moczowy lub pecherzyk zotciowy. Powstaje najczesciej z guzow
produkujacych $luz , tworzacych torbiele §luzowe lub rakéw Sluzotwodrczych [1,5]. Jesli proces
sluzowacenia rozprzestrzenia si¢ na calg jame brzuszng to jest to cecha towarzyszaca rakowi
[pseudomyxoma peritonei] [6].

Jednym z pierwszych objawdw zauwazalnych przez chorego jest powigkszenie obwodu brzucha. Objaw
ten wystepuje okoto 50% chorych ze $luzakiem rzekomym otrzewnej [21]. Czgsto jest zwigzany z
charakterystycznym wygladem brzucha, ktory wyglada jak zbiornik galarety [ang. ,,jelly belly”] oraz
wystepujacymi zaparciami zwigzanymi rozwijajacym si¢ guzem i uciskiem jelit przez gromadzacy si¢
wewnatrzotrzewnowo $luz. U niektérych chorych pierwszym objawem $luzaka sg objawy zwigzane z
zapaleniem w okolicy wyrostka robaczkowego, co powoduje rozpoznanie jego stanu zapalnego i
zwigzanego z tym wykonania zabiegu operacyjnego. Taka sytuacja wystepuje w okoto 25% rozpoznania
sluzaka rzekomego otrzewnej. Rozpoznanie nastgpuje po otwarciu jamy brzusznej, gdy chirurg stwierdza
obecno$¢ obfitej tresci sluzowej oraz w badaniu histopatologicznym pobranego materiatu [3].

W leczeniu SRO stosuje sie zazwyczaj powtarzajace si¢ zabiegi operacyjne polegajace na wycinaniu mas
guzowatych tak dtugo jak tylko to bedzie mozliwe. Czesto do procedury chirurgicznej dodaje si¢
chemioterapie systemowa. Wyniki tego leczenia nie sg zachecajace [4]. Poprawe wynikoéw leczenia
uzyskano po wprowadzeniu przez Sugerbakera metody dootrzewnowej chemioterapii perfuzyjnej w
hipertermii ( HIPEC — Hyperthermic IntraPEritoneal Chemotherapy) jako postepowania
srodoperacyjnego po wykonaniu catkowitej cytoredukcji [7]. Ponizej przedstawiamy opis przebiegu
choroby u pacjenta z rozpoznanym $luzakiem rzekomym otrzewnej leczonym w sposob uznany obecnie
za zalecany w tym nowotworze [4].

Opis przypadku

Pacjent, J.S., lat 58 (nr hist.chor. 7236/2009), przyjety zostal w dniu 03.02.2009 do Kliniki z
rozpoznanym wczesniej (12.2008 — Klinika Chirurgii Onkologicznej w Lublinie — laparotomia z
pobraniem materiatu tkankowego do badania histopatologicznego) sluzakiem rzekomym otrzewnej. W
chwili przyjecia do Kliniki pacjent zglaszal tepe bole o charakterze przewleklym wystepujace gtéwnie w
nadbrzuszu od okoto miesigca, utrate wagi (6 kg/3 mies.), wzdecia, powigkszenie obwodu brzucha.

Badanie USG (26.09.2008): Cata jame otrzewnej wypetnia echogennie niejednorodna struktura,
prawdopodobnie lito-ptynowa o wygladzie plastra miodu. Zmiana nie podlega perystaltyce, nie
przemieszcza si¢ przy zmianie pozycji ciala. Obraz moze sugerowac obecno$¢ rozlegltego nacieku
otrzewne;.

Badanie metoda tomografii komputerowej (20.11.2009) wykazato obecnos¢ rozleghtych
wewnatrzotrzewnowych zmian o niskiej gestosci, tapetujace cata jame otrzewng, przemieszczajace petle
jelita cienkiego. Zwickszona ilo$¢ gestego ptynu w jamie otrzewnej. Wniosek: obraz TK sugeruje
pseudosluzaka otrzewne;.

Wykonane badanie krwi wykazato odstepstwo od normy w zakresie parametrow: biatko c-reaktywne
(CRP): 63,48 mg/l (norma do 5,0), D-dimery: 644,29 ng/l (norma: ponizej 250), antygen rakowo-
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ptodowy (CEA): 117,68 ng/ml (norma: do 5,0), Ca 19.9: 78,50 U/ml (norma: ponizej 37).

Zabieg operacyjny wykonano w dniu 12.03.2009: Po otwarciu jamy brzusznej stwierdzono rozlegle masy
torbielowato-guzowate z obecnos$cia duzej ilosci $luzu (Fot.1). Wykonano cytoredukcje mas
nowotworowych z wycigciem wstepnicy (hemikolektomia prawostronna), esicy, sieci wigkszej, otrzewnej
$ciennej Sciany przedniej i bocznej lewej oraz otrzewnej trzewnej watroby. Wykonano zespolenie
kretniczo-poprzecznicze, izoperystaltycznie, dwuwarstwowo. W trakcie wycinania mas nowotworowych
ze §ciany poprzecznicy i zstepnicy uszkodzono punktowo w trzech miejscach $ciany jelita, ktore zeszyto
warstwowo. Odbytnice zamknigto dwuwarstwowo, wyloniono zstgpnice jako anus praeter naturalis. Po
wykonaniu cytoredukcji guza nie obserwowano makroskopowo pozostawionej tkanki nowotworowej. W
ocenie wedlug skali doszczgtnosci cytoredukceji wg Sugerbakera (PCI — Peritoneal Cancer Index)
uzyskano 0 pkt (PCI=0).

Nastepnie wykonano zabieg dootrzewnowej chemioterapii perfuzyjnej z uzyciem sprzetu
zaprojektowanego przez zespot Kliniki Chirurgii Onkologicznej na bazie pompy rotacyjnej uzywanej do
zabiegoéw kardiochirurgicznych oraz tazni wodnej, pozwalajacej na ogrzanie ptynu perfuzyjnego do
temperatury uzywanej w tego typu zabiegach (Fot.2). Procedura ta zostata opisana przez nas uprzednio
[8,9]. Zatozono 2 dreny doprowadzajace ptyn do jamy otrzewnej w okolice podprzeponowe oraz 2 dreny
odprowadzajace do miednicy mniejszej. System drenéw potaczono z pompa rotacyjng, osobng dla ptynu
podawanego i ptynu odbieranego. Pomigdzy pompami zamontowano zbiornik pojemno$ciowy
wyroéwnujacy ewentualne rdznice pomigdzy iloscig ptynu podawanego i odbieranego.

Perfuzje¢ dootrzewnowa wykonano w sposob opisany przez Sugerbakera w systemie otwartym (tzw.
technika ,,Koloseum”). Do wypetnienia systemu perfuzyjnego uzyto 3 L ptynu Ringera. Szybkos¢
przepltywu ustalono na 1000 ml/min. Temperatura grzania ptynu w tazni wodnej wynosita 46°C. Po
uzyskaniu temperatury 40,5°C w obrgbie jamy brzusznej podano do krazenia perfuzyjnego cytostatyk
(Mitomycyna C, 10 mg/L plynu perfuzyjnego, catkowita dawka: 30 mg). Czas dootrzewnowej
chemioterapii perfuzyjnej w hipertermii wynosit 90 min. Nastgpnie usunigto dreny, zaktadajac jedynie do
miednicy dren Redona, ptyn perfuzyjny wraz z calym systemem drenéw oddano do utylizacji. Jam¢
brzuszng zeszyto warstwowo. Czas trwania zabiegu wynosit 10 godz. 15 min. Po zabiegu pacjent zostat
przewieziony rutynowo na Oddziat Intensywnej Terapii.

Przebieg pooperacyjny powiktany wystapieniem przetoki pomigdzy jelitem grubym a przylegajacym do
niego drenem Redona. Powiktanie to wystapito w 4 dobie pooperacyjnej i wymagato ponownego
otwarcia jamy brzusznej. Wykonano wycigcie dystalnej czgsci jelita grubego wytonionego jako przetoka
katowa i ponownie wykonano anus praeter naturalis ,,de novo”. W 9 dobie po pierwszym zabiegu
wystapito silne krwawienie z przetoki katowej, powodujace zar6wno zmiany w morfologii jak i stanie
ogo6lnym chorego. Nie stwierdzono przyczyny krwawienia w obrebie widocznej czesci $ciany jelita
wylonionego jako przetoka. Sytuacja ta wymagata ponownego otwarcia jamy brzusznej. Po otwarciu
stwierdzono martwice Sciany poprzecznicy w miejscach, w ktorych w trakcie zabiegu cytoredukcji doszto
jej uszkodzenia i szycia. Ze wzgledu na rozlegto§¢ martwicy, wykonano wycigcie calego pozostatego
odcinka okre¢znicy wraz z wykonanym poprzednio zespoleniem kre¢tniczo-poprzeczniczym, wylaniajac
przetoke na jelicie krgtym. Po zabiegu stan chorego systematycznie ulegat poprawie. W 26 dobie po
pierwszym zabiegu operacyjnym zostat wypisaniu do domu w stanie ogdlnym dobrym.

Wynik badania hist.pat (nr 999047/2009 i 999479/2009): w wycinkach stwierdza si¢ obecno$¢ obfitych
mas $luzu, poprzedzielanych przgstami ogniskowo silnie przekrwionej tkanki tacznej z cechami
towarzyszacej limfoplazji oraz rozproszonymi naciekami zapalnymi o przewleklym aktywnym
charakterze z domieszka nielicznych komorek histiocytarnych, w tym wielojadrzastych. W obrebie mas
$luzu stwierdza si¢ obecno$¢ dos¢ licznych torbielowato poszerzonych cew gruczotowych oraz grup i
ptatéw komorek nablonka walcowatego §luzotworczego typu jelitowego, miejscowo z wyktadnikami
niewielkiego stopnia stratyfikacji oraz pleomorfizmu i hyperchromazji jader. Proces obejmuje
surowicowke 1 warstwe podsurowiczg jelit. Glgbsze partie §cian usunigtych fragmentdw jelit wolne sg od
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nacieku. Cato$¢ odpowiada obrazowi §luzaka rzekomego otrzewnej, typ DPAM (disseminated peritoneal
adenomucinosis - rozsiana §luzakowatos¢ gruczotowa otrzewnej). W chwili obecnej (10.2010), 20
miesigcy po zabiegu, stan pacjenta jest ogolnie dobry, bez klinicznych cech choroby. Brzuch miekki,
niebolesny, perystaltyka prawidlowa, brak probleméw z pasazem tresci pokarmowej i wyproznieniami.
Przyrost wagi okoto 10 kg od czasu hospitalizacji. Pacjent zgtasza jedynie problemy bdlowe zwigzane ze
zmianami zwyrodnieniowymi kregostupa, z powodu ktorych przechodzi leczenie rehabilitacyjne.

Dyskusja

Wedtug klasyfikacji zaproponowanej przez Ronnetta wyrdznia si¢ 3 typy $luzaka rzekomego otrzewnej:
rozsiana $luzakowato$¢ gruczotowa otrzewnej [DPAM — Disseminated Peritoneal Adenomucinosis],
sluzakowato$¢ rakowa otrzewnej [PMCA — Peritoneal Mucinous Carcinomatosis] oraz posta¢ mieszana.
Przypadki klasyfikowane jako DPAM charakteryzujg si¢ zmianami w otrzewnej utworzonymi z obfitego
pozakomorkowego $luzu zawierajacego niewielkie ogniska proliferujagcego nablonka §luzotworczego z
atypig niewielkiego stopnia lub nieznaczng aktywnoscig mitotyczng. Zmiany PMCA charakteryzujg si¢
wigkszg ilo$cig nabtonka $luzotworczego z przebudowa i zmianami cytologicznymi charakterystycznymi
dla raka z obecnos$cig lub bez ognisk pierwotnego §luzotworczego raka gruczotowego [10].

Przezycie 5-letnie w $luzaku rzekomym otrzewnej po zabiegu catkowitej cytoredukcji 1 HIPEC wynosi
54% - 96%, za$ 5-letni okres wolny od wznowy uzyskano u 37% - 43% [2,4,11]. W przypadku rozsianej
sluzakowatos$ci gruczotowej otrzewnej [DPAM] rokowanie jest lepsze anizeli w §luzakowatosci rakowej
otrzewnej [PMCA]. 3-letnie przezycie po zabiegu cytoredukcji i dootrzewnowej chemioterapii
perfuzyjnej w hipertermii wynosi odpowiednio 85% 141% [2,12].

Zabiegi cytoredukcyjne u chorych ze sluzakiem rzekomym otrzewnej sg czasochtonne [$redni czas
trwania zabiegu cytoredukcji — okoto 6 godzin] oraz obarczone okoto 27% - 40% ilo$cia powiktan
okotooperacyjnych, gtownie zwigzanych z nieszczelnoscig zespolen i neutropenig po chemioterapii
dootrzewnowej [3,12]. W opisanym przez nas przypadku powiktania w postaci przetok byly
spowodowane prawdopodobnie ostabieniem $ciany jelita zaréwno pod wzgledem mechanicznym
(odlezyna od drenu) jak i w wyniku zaburzen ukrwienia w miejscach zeszycia jelita po uszkodzeniach
sciany w trakcie odpreparowywania guza. Nie obserwowano nieszczelno$ci w obrgbie zespolenia jelita
kretego z poprzecznica, aczkolwiek jest to powiktanie czgste w przypadkach po wykonaniu zabiegu
HIPEC [13]. Catkowity czas zabiegu wynosit ponad 10 godzin, co tez mogto mie¢ wptyw na wystapienie
opisanych powiktan w przebiegu pooperacyjnym.

Calkowite wycigcie tkanki nowotworowej jest podstawowym elementem wplywajacym na rokowanie
[13]. Przezycie 5-letnie po wykonaniu catkowitej cytoredukeji §luzaka rzekomego otrzewnej i wykonaniu
dootrzewnowej chemioterapii perfuzyjnej w hipertermii wynosi 75% - 97% [2, 3, 4,11,12]. Brak
mozliwosci catkowitej cytoredukceji redukuje wyniki przezy¢ 5-letnich do okoto 20% [12]. PodwyzZszony
poziom antygenu CA 19-9 i/lub CA 125 jest zwigzany z krotszym okresem wolnym od wznowy
nowotworu [11,14] 1 wskazuje na potrzebe $cistej kontroli pacjentéw po zabiegu.

Zabieg cytoredukcji wraz z dootrzewnowa chemioterapig perfuzyjng w hipertermii z wykorzystaniem
mitomycyny C jest obecnie zalecany jako standard postgpowania u chorych z pseudomyxoma peritonei i
jest w chwili obecnej najbardziej skutecznym sposobem leczenia tego nowotworu [7,12,15]. Nalezy
jednak pamig¢ta¢ o mozliwos$ci powiklan zwigzanych zaréwno z rozlegltymi zabiegami cytoredukcyjnymi
oraz zastosowanie chemioterapii dootrzewnowej. Zabiegi te powinny by¢ wykonywane przez
doswiadczony zespot chirurgiczny w osrodkach wykonujacych na co dzien rozlegle zabiegi z zakresu
chirurgii onkologicznej
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