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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 wyjScia moze tez by¢ inna czes¢
jelita grubego, jajnik, pecherz moczowy i pecherzyk zotciowy. Powstaje najczesciej z guzow
produkujacych $luz [cystadenoma mucinosum], tworzacych torbiel sluzowe (mucocoele) lub rakow
sluzotworczych (cystadenocarcinoma mucinosus) [1,5]. Jesli proces §luzowacenia rozprzestrzenia si¢ na
calg jame brzuszng to jest to cecha towarzyszaca rakowi (pseudomyxoma peritonei) [6]. Jest to zazwyczaj
nowotwor o niewielkim stopniu zlosliwos$ci, rosnagcy wolno i wydzielajacy $luz do jamy otrzewnej.

Wyréznia si¢ 3 typy SRO wedhug klasyfikacji zaproponowanej przez Ronnetta: rozsiana §luzakowato$é
gruczolowa otrzewnej (DPAM — Disseminated Peritoneal Adenomucinosis), §luzakowato$¢ 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 proliferujacego nabtonka §luzotworczego z
atypia niewielkiego stopnia lub nieznaczng aktywnos$cig mitotyczng. Zmiany PMCA charakteryzuja si¢
wigkszg ilo$cig nabtonka $luzotworczego z przebudowa i zmianami cytologicznymi charakterystycznymi
dla raka z obecnoscig lub bez ognisk pierwotnego $luzotworczego raka gruczotowego [7].

Samino-Mora 1 wsp. zwrocili uwage na obecnos¢ szczepu bakterii Helicobacter pylori, ktora jest w stanie
wywier¢ wptyw na ekspresje genu MUC2 i MUCSAC, w §luzie pobranym z jamy otrzewnej w przypadku
Sluzaka rzekomego otrzewne;j. [los¢ bakterii i ekspresji genu MUC2 bylta wigksza w przypadku
sluzakowato$ci rakowej otrzewnej [PMCA] anizeli w $luzowato$ci gruczotowej otrzewnej (DPAM).
Autorzy zwracaja uwage na obecnos¢ bakterii H.pylori w postaciach bardziej ztosliwych $luzaka i
sugeruja jej role w procesie carcinogenezy tego nowotworu [22].

Objawy i rozpoznanie kliniczne

Jednym z pierwszych objawow zauwazalnych przez chorego jest powigkszenie obwodu brzucha. Objaw
ten wystepuje okoto 50% chorych ze $luzakiem rzekomym otrzewnej [21]. Czesto 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 $luz.
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U niektdrych chorych pierwszym objawem §luzaka sa objawy zwigzane z zapaleniem w okolicy wyrostka
robaczkowego, co powoduje rozpoznanie appendicistis z nastegpowym zabiegiem operacyjnym. Taka
sytuacja wystepuje u okoto 4 chorych. Rozpoznanie nastgpuje po otwarciu jamy brzusznej, gdy chirurg
stwierdza obecno$¢ obfitej tresci Sluzowej oraz w badaniu histopatologicznym pobranego materiatu [3].

U kobiet, w okoto 1/3 przypadkow, pierwszym objawem $luzaka moze by¢ obecnos¢ masy guzowatej w
obrgbie jajnikow. Rozpoznanie jest dokonywane w podobnej drodze jak w przypadku objawow zapalenia
wyrostka robaczkowego.

Rozpoznanie $luzaka rzekomego otrzewne;j jest czesto przypadkowe, gdy chirurg przeprowadza zabieg
operacyjny z innego powodu, jak np. operacja przepukliny lub operacje ginekologiczne. Taka sytuacja
dotyczy okoto 20% chorych ze §luzakiem [21].

Rozpoznanie histopatologiczne mas sluzowatych jest czgsto pierwszym rozpoznaniem $luzaka rzekomego
otrzewnej w sytuacji przypadkowego trafienia na obecnos¢ tego nowotworu. Do badan wykonywanych w
przypadku powigkszenia obwodu brzucha nalezg ultrasonografia i tomografia komputerowa. W
badaniach tych stwierdzana jest obecno$¢ tresci sluzowej, ktorej gestosé rdzni si¢ od gestosci wody
(r6znicowanie z wysickiem nowotworowym) oraz obecno$¢ mas guzowatych.

Pozytronowa emisyjna tomografia 18F-FDG-PET nie wnosi dodatkowych informacji o rozlegtosci
choroby wewnatrz jamy otrzewnej, jednakze wedtug Passot i wsp. ma znaczenie odno$nie mozliwos$ci
wykonania cytoredukcji w trakcie zabiegu operacyjnego. Wykazali oni, ze uyjemny wynik badania
wspotistnieje z ponad 80% zgodnoscia z mozliwoscia wykonania zabiegu cytoredukcji. Odwrotna
zalezno$¢ — brak mozliwosci wykonania cytoredukcji guza w przypadku dodatniego wyniku badania PET
nie zostalo potwierdzone ze wzgledu na niskg czuto$¢ badania w tym zakresie [24].

W diagnostyce SRO stosuje si¢ ocene markerdw, takich jak CEA, CA19-9, Ca 125, CK-20 (cytokeratyna
20). Sposrdd nich jedynie Ca 19-9 ma warto$¢ rokowniczg [25].

Dootrzewnowa chemioterapia perfuzyjna w hipertermii —
technika zabiegu

Po wykonaniu zabiegu wyci¢cia masy guza oceniamy pozostatos¢ nowotworu w obrebie jamy otrzewne;j
za pomocg skali doszczetnosci cytoredukeji (Tab.1) [8].

Tab. 1 Skala doszczetnos$ci cytoredukceji tkanki nowotworowej (Completeness of cytoreduction score —

CC Score)
Stopien . .
(Score) Stopien cytoredukcji Obraz makroskopowy
CC-0 Calkowita cytoredukcja Brak pozostato$ci nowotworu
CC-1 Cytoredukcja kompletna Guzki < 0,25 cm
Cytoredukcja niekompletna,

ccp  [Pozostalosctkanki Guzki > 0,25 cm ale < 2,5 cm
nowotworowej w stopniu
srednim
Cytoredukcja niekompletna,

CC-3 duza pozostatos$¢ tkanki Guzki > 2,5 cm
nowotworowe;j

Zabieg dootrzewnowej chemioterapii perfuzyjnej w hipertermii [DCPH] jest wykonywany po
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cytoredukcji masy nowotworu ale przed chirurgicznym przywrdceniem ciggltosci przewodu
pokarmowego [przed wykonaniem zespolen w obrebie przewodu pokarmowego] [9].

Schemat procedury przedstawiono na Ryc.1.

Ryc.1 Dootrzewnowa chemioterapia perfuzyjna w hipertermii — schemat procedury
(Ryc. za pozwoleniem RanD Corp., Modena, Italy)

Do jamy otrzewnowej pod tukami zebrowymi wprowadza si¢ dwa dreny doprowadzajace pltyn [A] za§ w
dolnej cze¢sci tutowia wyprowadzone sa dwa dreny odprowadzajace [B]. Ogrzany w wymienniku ciepta
do temperatury 430C [C] plyn jest wprowadzany do jamy otrzewnej. Temperatura ptynu mierzona w
jamie brzusznej powinna wynosi¢ 41-420C. Drenami wyprowadzajacymi ptyn z jamy otrzewne;j jest
przepompowywany [D1] do zbiornika [E], ktory shuzy do wyréwnywania r6znic pomig¢dzy czgscia ptynu
W jamie otrzewnej a czg$cig pozaotrzewnowa. Stad, za pomoca nastgpnej pompy [D2] jest przenoszony
do wymiennika ciepta [C]. Zintegrowany system pomiaru temperatury [F] czuwa z jednej strony nad
zapewnieniem odpowiedniej wysokosci temperatury ptynu uzywanego do perfuzji, za§ z drugiej strony
zapewnia bezpieczenstwo chorego, kontrolujac temperatur¢ ptynu wptywajacego i wyplywajacego z jamy
otrzewnej a takze temperatury wewnatrz samej jamy otrzewnej [T1, T2, T3]

Po uzyskaniu odpowiedniej temperatury do drenu podawany jest lek przeciwnowotworowy, ktory ulega
rozmieszaniu w ptynie uzywanym do perfuzji i nastgpnie podawany w sposob ciaglty dootrzewnowo.
Czas krazenia cytostatyku wynosi, w zalezno$ci od jego okresu pottrwania, od 60 do 90 minut,
aczkolwiek niektorzy wykonuja perfuzje w czasie 120 minut [9]. Nastepnie jest on wyplukiwany poprzez
podanie i odebranie z jamy otrzewnowej dodatkowej ilosci ptynu, zazwyczaj okoto 3 litrow.

Plyn perfuzyjny

Do zabiegu DCPH uzywamy zazwyczaj ptynu Ringera [10-13], ptynu do dializy otrzewnowej [9,14-17]
lub roztworu soli fizjologicznej [18]. Objetos¢ ptynu wynosi 3-4 L, w zaleznos$ci od metody DCPH (przy
metodzie otwartej - technika Coloseum) wymagana jest wigksza objeto$¢ ptynu anizeli w metodzie
zamknigte;j.

Leki przeciwnowotworowe

W leczeniu Sluzaka rzekomego otrzewnej za pomocg zabiegu DCPH najczesciej uzywanym
cytostatykiem jest mitomycyna C i cisplatyna i 5-fluorouracyl. Mitomycyna C stosowana w monoterapii
jest podawana w dawce 10-35 mg/m2 [9, 19]
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W skojarzeniu z cisplatyng podawang w dawce 25 mg/m2/L mitomycyna C jest stosowana w ilosci 3,3
mg/m2/L ptynu perfuzyjnego [20]. Cioppa podaje dawkowanie tych lekoéw w przeliczeniu na
powierzchni¢ masy ciata. I tak cisplatyna podawana byla w dawce 100 mg/m2, za§ mitomycyna C w
dawce 16 mg/m2 [3]. Z kolei w schemacie z 5-fluorouracylem [650 mg/m2] mitomycyna C podawana
jest w dawce 10-12,5 mg/m2 [19].

W przypadku mitomycyny C wskazane jest zmniejszenie dawki leku z 10 mg/L ptynu perfuzyjnego w
sytuacjach gdy: chory otrzymatl wczesniej co najmniej 2 kursy chemioterapii, poziom kreatyniny w
surowicy krwi jest wyzszy niz 1.2 mg/dL, powierzchnia ciala jest mniejsza anizeli 1,5 m2, chory ma
wiecej niz 65 lat. W przypadku, gdy zaistnieje jedno z wymienionych wskazan, dawke mitomycyny C
redukuje si¢ o 33% (20 mg/chorego), zas gdy wskazan do redukcji jest wigcej niz jedno, dawka powinna
by¢ ograniczona o 50% (do 15 na/chorego) [9].

Szeroko stosowang alternatywa w leczeniu $luzaka rzekomego otrzewnej jest zastosowanie, po zabiegu
HIPEC, dootrzewnowej chemioterapii okotooperacyjnej w 1-5 dniu po zabiegu. Najcze¢sciej stosowanym
lekiem jest w tym przypadku %-Fluorouracyl, w dawce 650 mg./m2. Podanie chemioterapii
dootrzewnowo jest uzasadnione szeroka dostgpnoscia lekow przeciwnowotworowych w okresie, gdy nie
ma jeszcze zrostow widknistych, ktére moglyby ograniczy¢ przestrzen dystrybucji cytostatykow. Jednak
ze wzgledu na znaczaco wigksza ilo$¢ powiktan zwigzanych z tym sposobem leczenia (wigksza ilo$¢
nieszczelno$ci w obrebie zespolen) oraz niepewna warto$¢ terapeutyczng w poréwnaniu z samym
zabiegiem HIPEC w ostatnim czasie zaproponowano badania randomizowane poréwnujace wartos$¢
leczenia za pomoca HIPEC w porownaniu z HIPEC + dootrzewnowa chemioterapia okolooperacyjna
[19].

Wyniki leczenia

Rokowanie w §luzaku rzekomym otrzewnej jest uzalezniony od kilku czynnikéw. Pierwszym
podstawowym czynnikiem jest rodzaj histopatologiczny §luzaka [2]. Ogotem 5-letnie przezycie w tej
chorobie po leczeniu chirurgicznym 1 HIPEC wynosi 54%-96% %, za$ 5-letni okres wolny od wznowy
uzyskano u 37%-43% [2,4,19,25]. W przypadku rozsianej §luzakowatos$ci gruczotowej otrzewnej
[DPAM] rokowanie jest lepsze anizeli w §luzakowato$ci rakowej otrzewnej [PMCAY]. 3-letnie przezycie
po zabiegu cytoredukcji i dootrzewnowej chemioterapii perfuzyjnej w hipertermii wynosi odpowiednio
85% 141% [2, 23]. Roznica w przebiegu klinicznym 1 przezywalnosci pomi¢edzy DPAM i PMCA
zwrdcita uwage Chua i wsp., ktorzy zaproponowali badanie kliniczne réznicujace sposob leczenia
chorych, w oparciu o cytoredukcj¢ 1 dootrzewnowg chemioterapi¢ perfuzyjng. U chorych z DPAM
proponuja oni po zakonczeniu leczenia miejscowego podanie chemioterapii systemowej FOLFOX [19].

Nastepnym, niezwykle istotnym czynnikiem wptywajacym na wyniki lecenia $luzaka rzekomego
otrzewnej jest catkowita cytoredukcja zmian nowotworowych przed wykonaniem zabiegu perfuzji
dootrzewnowej. Wazne jest w tym przypadku wykonanie cytoredukcji poprzez wyciecie otrzewnej ze
zmianami nowotworowymi a nie samo wyci¢cie zmian nowotworowych z otrzewnej [3,23]. Zabiegi
cytoredukcyjne u chorych ze §luzakiem rzekomym otrzewnej sg czasochtonne [$redni czas trwania
zabiegu cytoredukcji — okoto 6 godzin] oraz obarczone okoto 27% - 40% iloscig powiktan
okotooperacyjnych, gldwnie zwigzanych z nieszczelnos$cia zespolen i1 neutropenia po chemioterapii
dootrzewnowej [3, 17, 23]. Jednak catkowita cytoredukcja zmian nowotworowych jest zasadniczym
elementem wptywajacym na rokowanie co do wleczenia i okresu bez objawow wznowy. Przezycie 5-
letnie po wykonaniu catkowitej cytoredukcji [CC-0] §luzaka rzekomego otrzewnej 1 wykonaniu
dootrzewnowej chemioterapii perfuzyjnej w hipertermii wynosi 75% - 97% [2, 3, 4, 19, 23, 25]. Brak
mozliwosci catkowitej cytoredukcji redukuje wyniki przezy¢ 5-letnich do okoto 20% [23].

Okres wolny od wznowy po catkowitym usunieciu guza (CC-0) wynosi 43% - 80% [3, 25] 1 jest zalezny
od typu histopatologicznego §luzaka [23]. Podwyzszony poziom antygenu CA 19-9 jest zwigzany z
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krétszym okresem wolnym od wznowy nowotworu [25].

Whioski

Nowoczesne leczenie Sluzaka rzekomego otrzewnej, nowotworu niejednolitego pod wzglgdem
histologicznym, polega na wykonaniu jak najszerszej cytoredukcji 1 zastosowaniu dootrzewnowej
chemioterapii perfuzyjnej w hipertermii. Wyniki leczenia sg lepsze w przypadku rozsianej sluzakowatosci
gruczotowej otrzewnej [DPAM] niz w §luzakowatos$ci rakowej otrzewnej [PMCA], gdy jest mozliwe
wykonanie catkowitej cytoredukcji guza [CC-0]. W przypadku PMCA nalezy rozwazy¢ bardziej
agresywne sposoby leczenia wiacznie z chemioterapia systemowa ze wzgledu na wcigz niezadowalajace
wyniki leczenia. Ocena poziomu CA 19-9 moze pomoc w kwalifikacji chorych do bardziej
szczegdlowych i czgstszych kontroli po zakonczeniu leczenia chirurgicznego.
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