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Hlavni stanovisko prace

Prezentacf této kazuistiky chceme poukézat

na slozitost diferencialni diagnostiky peritonealnich
cystickych léz.

SOUHRN

Psar R, Kala Z, Kratky ]. Diferencialni
diagnostika peritonealnich cystickych 1ézi
se zretelem na pseudomyxom peritonea
a echinokokovou cystu

Prezentujeme kazuistiku 51leté Zeny sledo-
vané mnoho let pro postupné se zvétsujici
cystickou expanzi podél pravého laloku ja-
ter. Expanze byla zpocatku hodnocena jako
jaterni subkapsularni cysta. Vzhledem k po-
zitivni epidemiologické anamnéze a obrazu
na zobrazovacich metodach (ultrazvuk, CT
a MR) se uvazovalo i o echinokokové cysté.
Po 10 letech od prvni manifestace klinic-
kych symptomt se zjistila progrese pato-
logické formace s rozsevem po peritoneu.
Nasledovala diagnosticka laparoskopie, dle
které sledovand masa s jaternim parenchy-
mem nesouvisela, ale zptisobovala impresi
jejiho pravého laloku a adherovala k branici.
Histologicky byly ve sledované expanzi a lo-
ziscich na peritoneu prokdzany mucinézni
metastdzy ne zcela jasného origa. Vzhledem
k histologickému nélezu a po opétovném
zhodnoceni véech zobrazovacich metod se
domnivame, Ze se jednd o obraz pseudomy-
xXomu peritonea.

Kli¢ova slova: echinokokova cysta, peri-
tonealni cystické 1éze, peritonedlni mucinéz-
ni karcinomatéza, pseudomyxom peritonea.

Major statement

By presenting of following case we want to point
on complexity of the differential diagnosis of perito-
neal cystic lessions.

SUMMARY

Psar R, Kala Z, Kratky J. Differential dia-
gnosis of primary peritoneal cystic lesions
with emphasis on pseudomyxoma perito-
nei and echinococcal cyst

We report a case report of 51-years old wo-
man, who was observed and regularly chec-
ked for slowly growing cystic expansion
along right hepatic lobe for many years. On
the basis of epidemiology history and pictu-
re (on ultrasonography, CT and MRI), the
mass was considered to be subcapsular liver
cyst of echinococcal origin. After 10 years
from the first manifestation of clinical sym-
ptoms, size progression of the mass and dis-
semination into the peritoneum was found.
It was followed by diagnostic laparoscopy,
which revealed that the cystic mass wasn’t
located inside the hepatic parenchym. The
mass was located outside the liver, caused an
impression of right liver lobe and adhered
to the diaphragm. The result of biopsy de-
monstrated mucinous peritoneal metastasis
of unknown primary origin. Due to the his-
tological conclusion and retrospective eva-
luation of imaging methods we suppose it
could be pseudomyxoma peritonei.

Key words: echinococcal cyst, peritoneal
cystic lesions, peritoneal mucinous carcino-
matosis, pseudomyxoma peritonei.
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Peritonealni cystické 1éze v dutiné bfi$ni je nutné véas a pres-
né diagnostikovat pro spravny management 1é¢by. Prvnim
krokem je diferencovat mezi cystickou a solidni slozkou a ur-
¢it, ze kterého organu léze vychazi. Pokud ptivod 1éze neni
v Zadném ze solidnich organu dutiny bti$ni, pak bude pravdé-
podobné vychazet z omenta nebo mesenteria.

Skupinu primarnich peritonealnich cystickych 1ézi roz-
délujeme do tti skupin: jednoduché cysty, mirné komplexni
(sttedné komplikované) a cystické léze se solidni kompo-
nentou (tab. 1). Vyznamnou roli v diferencidlni diagnostice
sehravaji zobrazovaci metody (1). Clanek m4 za cil, na pti-
kladé raritniho ptipadu, prezentovat sloZitost a uskali dife-
rencialni diagnostiky primarnich peritonedlnich cystickych
1ézi, se zfetelem na pseudomyxom peritonea a echinokoko-
vou cystu.

Pseudomyxom peritonea (PMP) je klinicky syndrom, kdy
se v peritonedlni dutiné nachdzeji vazké, hlenovité hmoty.
Jsou lokalizované ve velkém mnozstvi volné, anebo adheruji
k peritoneu. Histologicky se odlisuji dvé formy PMP. Prvni
je diseminovana peritonedlni adenomucindza, kdy origem
ve vét$iné pripadil je benigni mucindzni tumor nebo dobte
diferencovany karcinom apendixu. MoZnou etiologii je i mu-
cindzni epitelidlni neoplazie v jiné ¢asti traviciho traktu (tlus-
té stfevo, zlucové cesty, pankreas), nebo mucindzni ovarialni
tumor. Tato forma je v literatufe povazovana za pseudomy-
xom peritonea v uz$im slova smyslu a v dalsim textu budeme
toto zaZité oznaceni pouzivat. Druhy, méné casty podtyp, je
peritonealni mucindzni karcinomatéza, kdy origem je inva-
zivn{ karcinom s vyraznou produkeci mucinu. MtiZe byt lokali-
zovan v kterékoliv ¢asti zazivaciho traktu, nejc¢astéji v tlustém
stievé véetné apendixu. V literatufe je uvadén raritné i ptivod
v urachu (2-4).

Cysticka echinokokdza (hydatiddza) je endemicky se vy-
skytujici zoondza. Postizend byvaji hlavné jatra a plice. Jsou
vSak znamy i jiné, méné obvyklé lokalizace jako peritone-
um a branice. Peritonedlni echinokokéza vznika témér vzdy
sekundarné jako komplikace jaterniho onemocnéni, popiipa-
dé pti diseminaci v dusledku opera¢niho vykonu. Byly vsak
popsany i pfipady primdrni peritonealni echinokokdzy (5).

KAZUISTIKA

Pacientka, 51 let, 1é¢ena se systémovym lupus erythematodes
a Sjogrenovym syndromem, v minulosti prodélala rupturu
cysty vaje¢niku. Nyni vySetfovana pro intermitentni pulsujici
bolesti v pravém hypochondriu s propagaci do zad, zhorsuji-
ci se pfi dechovych exkurzich. Z epidemiologické anamnézy
je zajimavé, ze nemocna pred zacatkem potiZi stravila 2 roky
v Mongolsku. Poprvé byla vysetfena v soukromé gastroente-
rologické ambulanci v roce 2005, kde byl proveden UZ bticha,
s nalezem téméf anechogenniho loZiska na laterdlni kontute
pravého laloku jater rozmért 35 x 12mm. Lozisko bylo v té
dobé hodnoceno jako subkapsularni cysta jater.

O 2 roky pozdéji byl proveden kontrolni ultrazvuk, kde
jiz multilokulérni loZisko, oproti ptivodni velikosti témér
zdvojnasobilo svoji velikost (obr. 1). Pro progresi nalezu né-
sledovalo CT vySetfeni na jiném pracovisti, kde byl zobrazen
hypodenzni utvar protahlého tvaru o denzité 20-35 HU, ulo-

Tab. 1. Rozdéleni primdrnich peritonedlinich Iézi na zdkladé stupné kom-
plexnosti cystické sloZky dle zobrazovacich metod (1)

Table 1. Dividing of primary peritoneal lesions based on degree of com-
plexity of cystic component according to imaging methods (1)

Jednoduché cysty entericka cysta a entericka duplikacni cysta

mezotelidIni cysta

Mirné komplexni
(stfedné komplikované)
cystické léze - casto
obsahuiji kalcifikace, septa
nebo zahustény obsah

pseudomyxom peritonea

infek¢ni — echinokokova (hydatidova)
cysta, tuberkuléza

cystadenom

peritonealni inkluzni cysta
intraperitonedlni pseudocysta
cysticky teratom

lymfangiom

Cystické léze se solidni
komponentou

cystadenokarcinom

primarni peritonealni serézni karcinom
maligni cysticky mesoteliom
granul6zovy bunécny tumor

cysticky mezenchymalni tumor

zeny suspektné subkapsularné. Obsahoval drobné kalcifikace,
vyraznéji se nesytil a v dlouhé ose dosahoval 64 mm.

Vzhledem k epidemiologické anamnéze a nalezim pii
zobrazovacich vySetfenich zvaZovana parazitirni etiologie,
ta ale laboratorné vylouc¢ena mimo jiné i za pomoci metody
ELISA. Krevni obraz i biochemicky rozbor krve véetné on-
komarkerti opakované bez patologického nélezu. Pro nejas-
ny nalez proto byla provedena punkéni biopsie loziska pod
CT kontrolou, kdy bylo aspirovdno jen minimalni mnoz-
stvi gelatinézniho obsahu (obr. 2). Cytologicky se prokazaly
pouze reaktivni mezotelie a Cetnéj$i eozinofily. Dle zavéru
histologického vySetfeni se jednalo o prostou cystu, bez prti-
kazu malignich bunék. Nalez byl uzavten jako kalcifikovana
subkapsularni cysta jater a pfi pravidelnych UZ kontroldch
na raznych pracovistich byla v dal$ich letech zaznamendna
jen nevyznamna progrese velikosti loziska.

A Obr. 1

Obr. 1. Ultrazvuk bricha v roce 2007 - prevdzné anechogenni multilo-
kuldrni lozisko s kalcifikacemi podél pravého laloku jater

Fig. 1. Ultrasonography of abdomen in 2007 - mostly anechogenic
multilocular lesion with calcifications along to the right liver lobe
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A Obr.2

Obr. 2. Punkéni biopsie hypodenzniho loZiska pod CT kontrolou v roce 2008

Fig. 2. Needle biopsy of hypodense lesion under CT guidance in 2008

A Obr.3

Obr. 3. MR jater v roce 2012, T2 vdzZend sekvence - nodularita v tekutinové kolekci podél pravého laloku
Fig. 3. MRI scans of the liver in 2012, T2 weighted sequence - nodule in fluid collection along to the right liver lobe

Pacientka v mezidobi prodélala flebotrombézu dolni kon-
Cetiny po artroskopii kolene s nutnosti antikoagula¢ni 1é¢by.
V té dobé doslo k recidivé bolesti v pravém hypochondriu
s podeztenim na prokrvaceni cysty. Na UZ byla patrnad mir-
nd progrese velikosti kalcifikované 1éze, s vice echogennim
obsahem, na zdkladé ¢ehoz bylo v roce 2012 provedeno MR
vySetfeni. MR ukdézala bikonvexni T1 hyposignélni, T2 hyper-
signalni kolekci podél pravého laloku jater, kterd nevychazela
z jater, pouze je utla¢ovala. Celkovd velikost expanze dosaho-
vala 87 x 26 x 110 mm a v jeji dorzokaudalni ¢asti byly nejmé-
né tfi T1 hyposigndlni, T2 hypersignalni loziska velikosti
do 25 x 18 mm, jejichZ sténa se postupné dosycovala (obr. 3).
Nalezy byly klinicky hodnoceny jako stav po mozném pro-
krvaceni do cysty. Po MR vySetfeni a subjektivnim zlepseni
klinickych projevt pacientky se nejasna formace kontrolovala
sonograficky asi 1krat ro¢né, kdy nebyly zaznamenany vyraz-
né&jsi zmény.

V roce 2015 pacientka absolvovala pravidelné gynekolo-
gické vySetfeni s nalezem volné tekutiny v malé panvi. Pro
nejasnou etiologii ascitu bylo provedeno CT, kde patrna pro-
grese nélezu ve srovnani s MR. Velikost hypodenzni multilo-
kularni expanze utlacujici pravy jaterni lalok byla 117 x 62 x
143 mm. Kromé volné tekutiny v malé panvi byly nové patrné
masy v omentu, subhepatdlné a parakolicky vpravo. Nativné
tyto masy dosahovaly denzitu 25 HU, postkontrastné se mir-
né sytily na priblizné 50 HU (obr. 4).

Na zékladé vysledku CT bylo provedeno laparoskopické
vySetfeni s biopsii lozisek z omenta. Dle peropera¢ni histo-
logie se jednalo o metastdzy mucindzni cystické neoplazie
asociované s invazivnim adenokarcinomem pankreatobili-
arniho traktu. Po domluvé s onkologem byla tedy nasledné
provedena omentektomie, extirpace lozisek z nasténného
peritonea a cholecystektomie. Odstranéna byla i sledovana
rosolovitd expanze v retrohepatalnim prostoru, kterd adhe-
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rovala k brénici. Zlu¢nik se zndmkami mirné chronické cho-
lecystitidy s loZiskem mucindzni cystické neoplazie s mirnou
dysplazii. Pfi druhém ¢teni dle imunofenotypizace nadorové
populace v§ech lozisek byl spiSe zvazovan ptuvod v karcinomu
apendixu, tlustém stfevé ¢i adenokarcinom urachu. Nemocna
od operace absolvovala sérii dalsich vysetteni véetné PET/CT,
primdrni tumor ale neni ani doposud jednozna¢né znam.

Pro recidivu onemocnéni musela pacientka podstoupit
dal$i chirurgickou intervenci a toho ¢asu absolvuje hyperter-
mickou peritonealni chemoterapii (HIPEC). Dle osobniho
sdéleni ma v soucasnosti mirné dyspeptické potize a v nej-
blizs$i dobé planuje zaradit se do pracovniho procesu.

DISKUSE

Diagnostickym znakem PMP je lemovani (scalloping) kon-
tur jater a jinych abdomindlnich organt. Je patrna i disloka-
ce stfevnich kli¢ek centralnim smérem tlakem mucindznich
hmot. Loziska na CT dosahuji nativné nizké denzity (5 az
20 HU), postkontrastné se minimalné syti a mohou obsahovat
kalcifikace. Distribuce lozisek je v oblasti pravého subfrenic-
kého a retrohepatédlniho prostoru, velkého omenta, parakolic-
ky a v malé panvi (3, 4). UZ zobrazi septovany ascites a echo-
genni nepohyblivé peritonealni masy (6). MR vykazuje nizky
T1 signal, naopak T2 vysoky signdl v zavislosti na mnoZstvi
mucinu. Podani gadolinia zptisobi mirny enhancement (7).
V diferencialni diagnostice PMP se uvadi peritonitida, kar-
cinomatoza peritonea bez mucinézniho ascitu a peritonedlni
sarkomatoza (8).

Na druhou stranu mucindzni karcinomatéza ma tenden-
ci k invazi do parenchymat6znich organt. Na rozdil od PMP
vidime ¢asto mékkotkanovou a fibrotickou slozku, ktera Ine
k peritonedlnim povrchim vcetné stfevni visceralni serdzy.
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A Obr. 4A

A Obr.4C

A Obr.4B

Obr. 4. CT bricha postkontrastné v roce 2015. A - transverzdlni sken — imprese pravého laloku jater multilokuldrni hypodenzni expanzi s kalcifikovanymi
nodularitami; B - korondini rekonstrukce; C - loZiska parakolicky vpravo a cdstecné zachycend infiltrace omenta (Sipka)

Fig. 4. Contrast-enhanced CT scan of the abdomen in 2015. A - transversal scan — impression of the right liver lobe by multilocular hypodense expansion
with calcified nodules; B - coronal reconstruction; C - lesions in right paracolic space and partially captured infiltration of the omentum (arrowed)

Tumordzni nodularity byvaji podél peritonea a omenta, né-
kdy dochazi i k obstrukei stfev. Ascites a lymfadenopatie zvy-
$uji pravdépodobnost diagnézy mucindzni karcinomatdzy (3,
9).

CT je v literatufe uvadéno jako metoda volby u pacientt
s PMP (4). V nasem piipadé se tak zjistila progrese nalezu
a diseminace po peritoneu. Na poslednim CT byl vyznaden
scalloping jater mucindznimi hmotami a typicka distribuce
lozisek v peritonedlni dutiné. Podle literarnich zdroji neni
prokdzano, Zze by MR méla jednozna¢nou piidatnou hodnotu
k CT (4, 7). Je v8ak skute¢nosti, Zze v nasem pripadé az MR
odhalila, Ze 1éze nesouvisi primarné s jaternim parenchymem,
presto ovéem byla pacientka na zakladé klinického obrazu dal
jen sledovana.

Jaterni echinokokova cysta je v CT obraze unilokularni,
ohrani¢end viidi parenchymu jater a ma septa. Muze obsaho-
vat kalcifikace, zejména pfi odumfteni parazita. Pokud jsou
ptitomni i Zivi paraziti, jeji sténa se postkontrastné syti. Né-
kdy je naro¢né odlisit ji od maligni 1éze (10). U peritonealni

echinokokdzy jsou vysledky zobrazovacich metod podobné
tém pfi jaternim onemocnéni. Cysty mohou byt mnohocetné
a umisténé kdekoliv v peritonealni dutiné. Peritonealni hyda-
tidova masa mtiZe narstat a zabirat téméf celou btisni dutinu
(11). Na UZ je jeji obraz variabilni, od prosté anechogenni
unilokularni cysty po multilokuldrni, septovanou cystu s kal-
cifikacemi a echogennim obsahem (12). MR vykazuje po-
dobny signdl jako u PMP v zavislosti na bilkovinném obsahu.
Na T2 sekvenci je pfitomna nizka intenzita signalu v periferii
hydatidové cysty (1, 11).

Podezteni na echinokokézu vyplyva z epidemiologické
anamnézy, diagnostika je postavena na kombinaci zobrazo-
vacich metod a sérologickych testti — stanoveni specifickych
protilatek metodou ELISA. Z radiologickych modalit hra-
ji dtilezitou roli UZ a CT, mens$i pfinos ma i MR. Potvrzeni
diagnézy nékdy ptrinese az punkce pod UZ ¢i CT kontrolou.
Toto miniinvazivni vy$etfeni ma prisné indikace a kontrain-
dikace pro mozny vznik zavaznych komplikaci. Hroz{ disemi-
nace cyst v dutiné bfisni s ndslednym rozvojem anafylaktic-
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kého $oku (13). I u nasi nemocné se s ohledem na anamnézu
nékolika let stravenych v exotickych zemich dlouho pomysle-
lo na parazitarni etiologii. Samotna pacientka ptipisovala své
potize navstévé Mongolska. Sérologickym vysetfenim byla ale
echinokokdza definitivné vyloucena.

V naSem pripadé neni v soucasné dobé znadma presna
biologickd povaha primarniho tumoru, na které je zavisla
progndza pacientky. Pseudomyxom peritonea, tedy disemi-
novana peritonedlni adenomucinéza, predstavuje vyznam-
né Castéjsi histologicky podtyp, ktery ma dobrou prognézu
i pres Casté recidivy. Naopak peritonealni mucinézni karci-
nomatéza ma prognoézu prakticky infaustni (2). Skute¢nost,
ze od prvniho ambulantniho vysetfeni pacientky az dosud
ubéhlo vice nez 12 let, v8ak svéd¢i spiSe ve prospéch dise-
minované peritonealni adenomucinézy. Zajimavé je, Ze his-
tologické zavéry nékolika nezavislych patologt uvadéji, ze
nalez ma charakter malignity, dle prvniho ¢teni dokonce

ZAVER

Ackoliv jsou znamé typické radiologické obrazy primarnich
peritonealnich cystickych 1ézi, nékdy je naro¢né je odlisit.
Pseudomyxom a karcinomatdza peritonea maji spolu s echi-
nokokovou cystou na zobrazovacich metodach nékteré spo-
le¢né rysy. Domnivame se, Ze tyto jednotky by mély spole¢-
né pattit do diferencidlni diagnostiky nejasnych cystickych
peritonealnich mas i pfes to, Ze nejsou prili§ ¢asté. Na nasem
pripadu je rovnéz patrné, jak slozité mize byt odliSeni loZiska
v subkapsularni lokalizaci jater od loziska adherujiciho k bra-
nici a s jaternim parenchymem nesouvisejiciho. Jak jiz bylo
uvedeno, i echinokokdza nemusi vychazet z jater a muze zpt-
sobovat implantaci lozisek do peritonedlni dutiny, coz jesté
vice komplikuje diferencialni diagnostiku. Anamnéza je pro
stanoveni diagndzy diilezita, ale nékdy muize byt, jak se potvr-
dilo u nasi pacientky, i dosti zavadéjici a vést k diagnostickym

invazivniho karcinomu.
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