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SOUHRN

Zacik M, Kacvinska T, Pernicka B, Pospis-
kova M, Palisek J. Pseudomyxom perito-
nea

Cil. Pseudomyxom peritonea je velmi vzac-
né semimaligni onemocnéni. Zamérem
naseho sdéleni je pojednani o typickém
nélezu, moznostech 1é¢by a komplikacich.

Metoda. Nedavné ptipady z naseho pra-
covisté ilustruji patognomické znaky nemoci
v CT obrazu, obvykly klinicky nélez, priibéh
onemocnéni i svizelnost jeho 1é¢by. Ve dvou
nasich kazuistikdch je pri¢inou pseudo-
myxomu peritonea mucinézni cystadenom
appendixu, v jednom appendikalni low gra-
de cystadenokarcinom, v poslednim prfipadé
mucindzni cystadenokarcinom neznamého
puvodu. U prvniho pacienta se navic objevi-
la raritni komplikace - metastaticka loziska
intrathorakalné.

Zavér. Pseudomyxom peritonea je kli-
nicky syndrom, ktery je zptsoben excesiv-
ni produkci gelatindzniho ascitu bunkami
mucinézniho cystadenomu ¢i cystadenokar-
cinomu razného ptivodu, nejcastéji se vak
jedna o tumory appendixu. Typicky mor-
fologicky nalez v zobrazovacich metodach
uréuje jejich vyznamné misto v diagnosti-
ce, stagingu a monitorovani vysledki 1é¢by
pseudomyxomu.

Kli¢ova slova: appendix, cystadenokar-
cinom, cystadenom, gelatindzni ascites,
mukokéla, pseudomyxom peritonea.

SUMMARY

Z4acik M, Kacvinska T, Pernicka B, Pospis-
kova M, Palisek J. Pseudomyxoma perito-
nei

Aim. Pseudomyxoma peritonei is an un-
common semimalignous disease. The aim
of our statement is the discussion about the
typical finding, the possibilities of treatment
and complications.

Method. The recent findings from our
workplace illustrate pathological signs of the
disease on CT-scan, usual clinical finding,
the progression of the disease and the ardu-
ous of its treatment. In two of our cases is
the cause of pseudomyxoma peritonei mu-
cinous cystadenoma of the appendix, in one
low grade mucinous cystadenocarcinoma
and in the last case the mucinuos cystadeno-
ma of unknown origin. There has appeared
by the first patient a rare complication - in-
trathoracic implants lesions.

Conclusion. Pseudomyxoma peritonei
is a clinical syndrome that is caused by the
excessive production of gelatinous ascites
cells mucinous cystadenoma or cystadeno-
karcinoma of different origin, but mostly
these are the cases of appendix tumors. The
typical morphological found in the imaginig
methods determines their important place
in the diagnostics, staging and the monitor-
ing of the results of the treatment of pseu-
domyxoma.

Key words: appendix, cystadenocarcino-
ma, cystadenoma, gelatinous ascites, muco-
coele, pseudomyxoma peritonei.
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Termin pseudomyxom peritonea (PMP) byl ptivodné pouzi-
vany jako oznaceni klinického syndromu spojeného s gelati-
ndznim ascitem pfi ruptufe cystadenomu ovaria. V roce 1901
Fraenkel poprvé spojil PMP s rupturou mukokély appendixu.
Od té doby je s timto syndromem spojena siroka skupina muci-
ndznich tumorti. Objevuje se jako raritni komplikace u pfi-
blizné 2-5% ovaridlnich mucinéznich neoplazii, u 10-20%
mucinéznich neoplazii appendixu, zfidka u benignich muko-
kél. Sporadické pripady byly popsany i ve spojitosti s tumory
prsu, zlu¢niku a zlu¢ovych cest, pankreatu, zaludku a stfev,
plic i mo¢ového méchyte (1, 2).

Podle histologického obrazu epitelové komponenty se
rozli$uji dvé zakladni formy onemocnéni s odli$nou biologii
a prognozou. Prvni a mnohem ¢astéjsi je diseminovana peri-
tonedlni adenomucin6za (DPAM) s témér konstantnim ndle-
zem benigniho mucindzniho tumoru appendixu, ktera ¢asto
recidivuje, ale ma dobrou progndzu. Je povazovana za PMP
v uz$im slova smyslu. Druha forma - peritonedlni mucinézni
karcinomatdza (PMCA) - je v podstaté vzacnéjsim projevem
karcindzy peritonea pti generalizaci adenokarcinomu s exce-
sivni produkeci hlenu (3).

U dvou nasich pacientt je pricinou PMP cystadenom ap-
pendixu, v dal$im ptipadé byl histologicky obraz hrani¢ni
a zhodnocen jako cystadenokarcinom low grade. Z téchto tfi
ptipadu se u dvou potvrdila ruptura mukokély, ve vSech tfech
ve spojitosti s chronickym zanétem appendixu. Ve ¢tvrtém
ptipadé se jednd o mucindzni cystadenokarcinom, primum
ignotum.

KAZUISTIKA 1

Doposud zdravy, 37lety muz prichdzi v lednu 2007 s akut-
ni bolesti v pravém hypogastriu. U pacienta byla provedena

akutni appendektomie, z opera¢niho preparatu byl histolo-
gicky verifikovan mucinézni cystadenom appendixu. Pacient
byl po dobu 1,5 roku dispenzarizovan na onkologii, kde kont-
rolni vy$etfeni neprokazovala patologické zmény, subjektivné
bez potizi. Az UZ vySetieni bficha v ¢ervenci 2008 prokazalo
ascites.

Pfi CT vySetfeni se difuzné na peritoneu zobrazila hypo-
denzni loziska s minimalni opacifikaci, podobna loziska
byla v perihepatalnim prostoru, pusobila imprese kontury
jater, méné i sleziny - scalloping (obr. 1A). Déle byla zfetel-
na masivni tumordzni infiltrace omenta, zvlastnosti v obra-
zu ascitu byla dislokace stfevnich kli¢ek centralnim smérem
(obr. 1B). Na zakladé anamnézy a CT nalezu byla stanovena
diagnéza pseudomyxomu peritonea. Hodnoty sledovanych
tumor markerti (TUM) — CA72-4, CA 19-9 - byly hrani¢ni.

Subjektivné mél pacient pocity plnosti a tlaku v btise. Ten-
to stav pomalu progredoval, pfi punkcich recidivujiciho asci-
tu byl opakované punktovan gelatindzni material.

Ve FN Na Bulovce pacient absolvoval peritonektomii
s lavazi hypertermickym chemoterapeutikem (hypertermic
intraperitoneal chemotherapy - HIPEC). Histologicky loziska
na peritoneu odpovidala implantaénim metastdzam cystade-
nomu.

Po nékolika mésicich pfechodného zlep$eni stavu pacienta
po operaci jsme na kontrolnim snimku hrudniku prokazali
fluidothorax s viceCetnymi stiny nasedajicimi na hrudni sté-
nu, které potvrdilo i CT vysetfeni (obr. 2). Jejich charakter byl
v CT obraze stejny jako u peritonealnich lozisek.

V dutiné bfi$ni se v dal$im prabéhu objevila recidiva as-
citu, na mezenteriu vicecetné kulovité hypodenzni loZiska,
vySetfené pouze nativnim CT pro v mezic¢ase vzniklou aler-
gii na kontrastni latku (obr. 3). MoZnosti onkologické 1é¢by
byly vycerpany a dalsi terapie pacienta byla paliativni. Jeho
stav se postupné zhor$oval, s rozvojem kachexie pfi ¢astém
zvraceni a opakovanych ileéznich stavech. V lednu 2010
pacient umira.

A Obr. 1A

A Obr. 1B

Obr. 1. CT bricha postkontrastné, kazuistika 1. A - zvinénd kontura jater i sleziny - scalloping, hypodenzni, nesytici se loZiska peritonedlnich implantacnich
metastdz mucinézniho cystadenomu, ascites; B — implantacni metastdzy infiltrujici zejména velké omentum, gelatinézni ascites dislokuje strevni klicky cent-

rdlné

Fig. 1. Contrast-enhaced CT scan of the abdomen, case 1. A - undulated contour of the liver and spleen - scalloping, hypodense, low-attenuation peritoneal
implants of the mucinous cystadenoma, ascites; B - peritoneal implants infiltrating mainly the major omentum, gelatinous ascites dislocates small bowel

centrally
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A Obr.2

Obr. 2. CT hrudniku nativné, vanamnéze nové alergickd reakce na intra-  Obr. 3. CT bficha nativné s p.o. podanou k.1., kazuistika 1. Vicecetné hypo-
venozni k.l., kazuistika 1. LoZiska implantacnich metastdz pleurdiné vlevo,  denzni kulovitd loziska nasedajici na tenké klicky.

ndlez se u pacienta objevuje nékolik mésicti po peritonektomii. Fig. 3. Non-enhanced CT scan of the abdomen, with peroral contrast,
Fig. 2. Non-enhanced CT scan of the thorax, in anamnesis a new allergic case 1. Several hypodense round lesions implatated on the small bowell.
reaction on the intravenous contrast, case 1. Pleural implants lesions on

the left hemithorax, finding is visible several months after peritonectomy.

KAZUISTIKA 2

denznim obsahem, se skordpkovitou kalcifikaci ve sténé, déle
parakolicky vpravo a perihepatalné kolekce tekutého obsahu
V lednu 2010 prichazi do té doby zdravy, 38lety pacient a na kontufe jater naznacen scalloping (obr. 4A,B). Perope-
s akutnimi bolestmi bticha vpravo, pod obrazem NPB. Na CT  ra¢né nalezena perforovand mukokéla appendixu priméru
bricha byl patrny difuzné rozsifeny appendix vyplnény hypo-  asi 4cm, v dutiné bfi$ni pfiblizné 500 ml zkaleného vypotku

3 Zlin, C

Bri

A Obr. 4A A Obr. 4B

Obr. 4. CT bricha postkontrastné, kazuistika 2. A - korondlni fez, tubuldrni rozsiteni appendixu s hypodenznim obsahem, skordpkovitou kalcifikaci pfi okraji,
hypodenzni kolekce v pravém parakolickém prostoru a perihepatdliné. Peroperacné nalezena ruptura mukokély appendixu a cca 500 ml zkaleného vypotku
s rosolovitymi hmotami; B - v perihepatdlni kolekci dorzdlné naznacen scalloping jater

Fig. 4. Contrast-enhaced CT scan of the abdomen, case 2. A - coronary projection, tubular widening of the appendiceal lumen, filled hypodense content,
crusty calcification on the edge, fluid- density collection in the right paracolic space and perihepatic. During operation was found a rupture of mucocoele of
appendix and approximately 500 ml of turbid fluid with gelatinous substances; B - perihepatal fluid, intimated scalloping of the dorsal liver margin
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Obr. 5. CT bricha postkontrastné, kazuistika 3. Rozsifeny appendix
s hypodenznim obsahem v apexu a periapendikuldrnim strandingem, his-
tologicky verifikovdn mucindzni cystadenom.

Fig. 5. Contrast-enhanced CT scan of the abdomen, case 3. Dilated ap-
pendix, filled with hypodense content (cystic mass) in the apex and peri-
appendiceal stranding, histologically verified by mucinous cystadenoma.

s rosolovitymi hmotami. Provedena appendektomie (APPE)
a resekce terminalniho ilea. Dle histologie se jednalo o muci-
ndzni cystadenom s bunéénymi atypiemi az charakteru cysta-
denokarcinomu, v kombinaci s chronickym zanétem. Hodno-
ty TUM bez vyraznéjsi elevace, pouze CA 72-4 24,6 kU/1.
Poopera¢né provedené PET/CT bylo bez jednozna¢ného
nalezu, implanta¢ni metastdzy neprokdzany. Pacient konzulto-
van ve FN Na Bulovce, kde byla provedena laparotomie s HI-
PEC. V nésledné dispenzarizaci doposud neprokazuji kontrolni
vy$etteni, véetné CT nalezti a hodnot TUM, znamky recidivy.

KAZUISTIKA 3

V dal$im piipadé se jednd opét o mladého muze, 34 let, pfi-
jatého 4/2010 pro priznaky NPB. Pti provedeném CT vyset-
feni byl patrny parcialné roz$ifeny appendix s hypodenznim
obsahem v apexu a periapendikuldrnim strandingem (obr. 5).
Pii APPE histologicky verifikovan mucindzni cystadenom
appendixu v kombinaci s chronickym zanétem. Pfi kontrol-
nim CT v Cervenci 2010 negativni nalez. Dal$i postup byl
konzultovan s pracovi§tém FN Na Bulovce, kde byla nésled-
né provedena laparotomie s odbérem osmi vzorki peritonea
s negativnim vysledkem, od HIPEC proto upusténo. Hodnoty
TUM zistavaji nizké (CA72-4 - 1,2kU/1, CA 19-9 - 7,0 kU/1).
V dal$i dispenzarizaci je pacient bez subjektivnich potizi, bez
znamek rozvoje pseudomyxomu.

KAZUISTIKA 4

Jednasedesatilety muz po infarktu myokardu sledovan v kar-
diologické ambulanci, v unoru 2010 vySetfovan pro anémii
aabdomindlni distenzi. Dle provedeného UZ a nasledného CT
vy$etfeni prokazan rozsahly ascites. V CT obrazu byl zfetelny
scalloping jaternich kontur (obr. 6A), mékkotkanové expanze
v dutiné bfi$ni bez postkontrastni opacifikace a masivné zesi-
lené omentum (obr. 6B). Explorativni laparotomie potvrzuje
rozsdhlou tumordzni infiltraci omenta, v odebraném vzorku
byly histologicky nalezeny depozita mucinézniho cystade-
nokarcinomu, nejednozna¢ného origa. U pacienta indikové-
na dalsi 1é¢ba intravenozni aplikaci paliativni chemoterapie
Gemzar. Hodnoty TUM ziistavaji v priibéhu terapie vyrazné
zvy$ené s postupnou progresi (CA72-4 - 224 kU/1, CA19-9
> 1000 kU/I). Pti opakovanych punkcich ascitu se potvrzuje
jeho gelatinézni charakter. Progrese je patrna i v CT obrazu,
kde pozorujeme stale vyraznéjsi scalloping jater, nové i sle-
ziny (obr. 7A), ndrust tumordzni infiltrace omenta, ascitu

Obr. 6. CT bricha postkontrastné, kazuistika 4. A - scalloping jater, hypodenzniimplantacni metastdzy na peritoneu; B - dislokace strevnich klicek gelatindz-
nim ascitem centrdlné a infiltrace omenta implantacnimi metastdzami mucindzniho cystadenokarcinomu, primum ignotum

Fig. 6. Contrast- enhanced CT scan of the abdomen, case 4. A - scalloped surface of the liver, hypodense peritoneal implants; B - central displacement of the
small bowell by gelatinous ascites and the infiltration of omentum by implanted metastases of mucinous cystadenokarcinoma, primum ignotum
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A Obr.7B

Obr. 7. CT bricha postkontrastné, kazuistika 4. A — progrese scallopingu jater, nové i sleziny, ascites obtizné punktovatelny pro svij gelatinézni charakter;
B - progrese centrdlni dislokace strevnich klicek gelatinéznim ascitem, progrese implantacnich metastdz ve velkém omentu, mensi loZiska i na ndsténném

peritoneu

Fig. 7. Contrast- enhanced CT scan of the abdomen, case 4. A - progression of scalloping of the liver contour and newly also the spleen, puncture of ascites
is difficult, because of its gelatinous character; B — progression of the central dislocation of intestines curves by gelatinous ascites, progression of mucinous
implanst on the greater omentum, smaller implants lesions are also visible on the parietal peritoneal surfaces

a centralni dislokace stfevnich kli¢ek (obr. 7B). Hrudni duti-
na je pfi kontrolnich CT bez patologickych zmén. Subjektivné
pacient udava obcasné bolesti bricha a stfevni dyskomfort, je
bez ztraty na vaze ¢i jinych potizi.

DISKUSE

Jako pseudomyxom peritonea se oznacuje vzacny klinicky
syndrom charakterizovany akumulaci mucinézniho materia-
lu intraperitonealné, v anglické literature je nékdy oznac¢ovan
terminem ,,jelly belly“ Klinické projevy nemoci jsou nespe-
cifické, jedna se o bolesti a distenzi bficha, mtize byt vahovy
ubytek, teploty, zvraceni (4, 6, 11).

Nejcastéjsi pricinou PMP jsou mucinézni tumory appen-
dixu, zfidka mucindzni tumory tra¢niku, rekta, zaludku ¢i
pankreatu. V minulosti byly za ¢astou pri¢inu povazovany
tumory ovaria, ale sou¢asné studie zaloZené na imunohis-
tochemické analyze a molekularni biologii v téchto pfipa-
dech dokazuji, Ze primarni je tumor appendixu a eventudlni
postizeni ovaria byva az sekundérni (1, 4-7, 9, 10).

Mucindzni tumory appendixu jsou jednou z moznych pti-
¢in mukokély, ziidkavého onemocnéni ¢ervovitého vybézku.
Podstatou mukokély je hromadéni hlenu v luminu appendi-
xu, ktery se pomalu rozsituje (5, 6). Zavaznou komplikaci je
ruptura mukokély, ktera miize probéhnout pod obrazem NPB
a v pripadé, Ze je jeji pri¢inou mucindzni tumor, vede ke vzni-
ku PMP (6, 7), jak to bylo velmi pravdépodobné i v piipadé
naseho prvniho a druhého pacienta.

Nehledé na to, jestli je PMP apendikalniho, ovarialniho,
kolorektalniho ¢i jiného ptvodu, je to onemocnéni, které je
charakterizovano redistribuénim fenoménem. Redistribuce
znamena, ze nejvétsi objem tumoru muZeme najit v anato-
micky determinovanych oblastech peritonedlni dutiny, ale
bude chybét ¢i bude pritomny pouze v minimalnim mnoZstvi
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v jinych oblastech. Mucinézni tumorézni buriky se hromadi
jednak v oblastech reabsorpce peritonedlni tekutiny, jednak
v nejniz$ich mistech dutiny bri$ni v zévislosti na gravitaci.
U PMP nachdzime rozsdhlé tumordzni postizeni velkého
omenta, pravého podbrani¢i a retrohepatdlniho prostoru,
parakolickych Zlabti, Treitzovy fasy a v panvi v Douglasové
prostoru. Peritonealni povrch stfeva byva usetfen v dusled-
ku pohybu pii peristaltice. Pokud neni povrch stfeva pozna-
¢en chirurgickymi vykony, nebyva nikdy rozséhle postizeny
(6, 8). Tato redistribuce je zfejma i u nasich pacienti v 1. a 4.
kazuistice, kde dominuje infiltrace omenta, pravého subfrenia
a retrohepatalniho prostoru.

U prvniho pacienta se navic po peritonektomii objevuji
loziska PMP i v pleurdlni dutiné pravého hemithoraxu. Site-
ni PMP intrathorakalné je neobvyklou komplikaci. Pro jeji
vysvétleni je navrzeno nékolik mechanismu. Nékteré pra-
ce uvazuji o poskozeni brénice pii peritonektomii (10), jak
lze predpokladat i v nasi 1. kazuistice. Jsou znamé pripady,
kdy k intrathorakdlnimu metastazovani doslo v souvislosti
s peropera¢né patrnym prerusenim brénice, i ptipady, kdy lze
predpoklddat pouze mikrotraumatizaci. Dal$i malou skupi-
nou jsou pacienti s vrozenou pleuroperitonealni komunikaci.
Nékdy byva zvazovan primy prechod pres branici lymfovas-
kularni cestou ¢i pfimou invazi tumoru. Ve velké skupiné vsak
mechanismus ziistava neznamy (10).

Ve vysettovani PMP jsou hlavnimi vy$etfovacimi meto-
dami UZ a CT vySetfeni a biopsie. Hlavnim diagnostickym
znakem v zobrazovacich metodach je scalloping kontury jater
a sleziny minimalné se syticimi lozisky (4, 11, 12). Termin
scalloping v angli¢tiné mimo jiné znamena zdobeni vroubko-
vanym okrajem. Dal$im diilezitym znakem je distribuce lozi-
sek v peritonealni dutiné tak, jak byla podrobné popsana vyse.
Samotna loziska dosahuji nizké nativni denzity (10-45 HU)
postkontrastné se syti minimalné (< 20HU), mtizou obsaho-
vat kalcifikace, které mohou byt v oblasti appendixu znamkou
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mukokély. Treti charakteristicky nalez predstavuje centralni
dislokace stfevnich kli¢ek utlaéenych rosolovitymi hmotami
mucinézniho ascitu.

UZ zobrazi septovany ascites s cetnymi echogennimi peri-
tonedlnimi masami, které nevykazuji pohyb. Ve srovnani se
seroznim ascitem je mucindzni ascites echogennéjsi, vice
heterogenni a méné pohyblivy. K priikkazu mucindzniho cha-
rakteru ascitu se UZ kombinuje s punkci (4, 6, 11, 12).

V diferencidlni diagnostice je potfeba myslet na karcino-
matozu peritonea bez mucinézniho ascitu, peritonealni sar-
komatdzu, bakterilni peritonitidu véetné tuberkul6zni peri-
tonitidy (4).

Lécba PMP je podobna pro vechny typy. Zahrnuje radi-
kalni chirurgickou redukei s odstranénim vsech viditelnych
makroskopickych ¢asti tumoru, nasledovanou peroperativni
intraperitonedlni hypertermickou chemoterapii (HIPEC).
Tato metoda byvd nazyvana Sugarbakerovou procedurou,
jako standard byla formulovana v roce 2006. Nejéastéji pouzi-
vanym chemoterapeutikem je Mitomycin C (12). Systémo-
va chemoterapie byva doporucovana u pacientt s rozsahlou
tumordzni infiltraci a high-grade adenokarcinomem (8). Chi-
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