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Souhrn
Vychodiska: Pseudomyxom peritonea je vzacné nadorové onemocnéni charakterizované Podpofeno MZ CR - RVO (NNB, 00064211).
rdznym stupném malignity, produkci mucinu a gelatinéznich hmot. Jeho rozvoj je velmi ¢asto Supported by MH CR - DRO (NNB, 00064211).

spojovan s rupturou mucindznich nador( apendixu a ostatnich mucindznich nador( traviciho
traktu a ovaria. Pseudomyxom peritonea je obvykle délen do tfi skupin — low-grade, high-
grade a high-grade s vyskytem bunék pecetniho prstene. Rozsah onemocnéni je ur¢ovan
pomoci skérovaciho systému PCl (peritoneal carcinoma index). Klinicky obraz je zna¢né
variabilni, zavisi na rozsahu onemocnéni. S progresi vyvoje nadorovych hmot se postupné
rozviji typicky nalez ,jelly belly” - ,syndrom rosolovitého bficha”. Diagnostika je zaloZzena
na stanoveni predopera¢niho PCl pomoci zobrazovacich metod, zejména pak vypocetni
tomografie. Metody: Od 90. let 20. stoleti se uplatriuje metoda Paula H. Sugarbakera zalozena
na maximalnim mozném odstranéni nadorovych hmot, tzv. cytoredukéni chirurgii, a nasledné
peroperacni aplikaci horkého cytostatika do dutiny bfisni, tzv. hypertermické intraperitonealni
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chemoterapii, s cilem dosazeni co nejefektivnéjsi likvidace nddorového procesu. Vysledky: papers,
Literarniinase vysledky jsou srovnatelné, potvrzuji vysokou efektivitu zminéné metody. Uvadéji
statisticky velmi vyznamné prodlouzeni celkového preziti, intervalu bez zndamek onemocnéni =

s akceptabilni letalitou 0-12 % i morbiditou 27-56 %. Tyto vysledky u vybranych pacientt

potvrzuji pouziti metody jako zlatého standardu pro lé¢bu pseudomyxomu peritonea. MUDr. Petr Bartoska
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Background: Pseudomyxoma peritonei is a rare tumorous disease with various grades
of malignancy and is characterized by production of mucinous and gelatinous masses.
Development of pseudomyxoma peritonei is usually associated with rupture of appendiceal
mucinous tumors and other mucinous tumors of the gastrointestinal tract or ovaries.
Pseudomyxoma peritonei is usually divided into three types: low-grade, high-grade, and high-
grade with signet ring cells. Staging of the disease is determined by the peritoneal cancer index.
Clinical findings are highly variable depending on disease staging. The typical finding of “jelly
belly” syndrome worsens with disease progression. The diagnosis is based on the pre-operative
cure by imaging methods, especially computed tomography. Methods: The Sugarbaker
method involves maximal removal of tumorous masses, so-called cytoreductive surgery, and
perioperative intraabdominal application of hot cytostatics (hyperthermic intraperitoneal
chemotherapy) with the aim of achieving maximal liquidation of tumorous processes. Results:
Our results are comparable with previous published data and confirm high effectivness of this
method. The results show statistically very significant extention of overall survival, disease free
interval with acceptable lethality 0-12 % and morbidity 27-56%. These results promote this
method as the gold standard of treatment of pseudomyxoma peritonei in selected patients.

doi: 10.14735/amko02019329
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Uvod

Chorobu Ize definovat jako nadorové
onemocnéni s rliznym stupném malig-
niho potencidlu charakterizované pro-
dukci mucinu a gelatinéznich hmot
v peritonedlni dutiné. Tyto hmoty se vy-
skytuji v dutiné bfisni volné, nebo va-
zané na visceralni ¢i parietélni perito-
neum. Postizeni peritonea (peritonealni
karcinomatéza) je pfitomné vzdy. Velmi
¢asto byva postizenou oblasti omen-
tum - tzv. omental cake (obr. 1). Ostatni
predilekéni oblasti, jako parakolické pro-
story, mald panev a oba podbrani¢ni
prostory, odpovidaji cirkula¢nim cestdm
peritonedlni tekutiny [1]. Onemocnéni
vychazizMUC2 pozitivnich poharkovych
bunék, pfiimunohistochemickém vyset-
feni se prokazuje vysoky vyskyt hlenu
MUC2, byva pozitivni cytokeratin 20
a negativni cytokeratin 7 [2,3].

Epidemiologie

Jde o pomérné vzacné onemocnéni s vy-
skytem pfiblizné 1 pacienta na 1 milion
obyvatel za rok. Nejcastéji se objevuje
jako komplikace nezhoubnych muko-
kél apendixu, hlenotvornych neoplazii
apendixu (70-80 %), stieva a hlenotvor-
nych ovaridlnich nadord (2-5 %). Spo-
radicky vyskyt Ize nalézt i u cystickych
nadora pankreatu, nadorl zaludku, zlu-
¢ovych cest a mocového méchyre. PFici-

nou vzniku onemocnéni je nezfidka bez-
pfiznakova nebo peroperacni ruptura
hlenotvornych nadord.

Déleni a klasifikace

1. Dle Ronnetta se pseudomyxom perito-
nea (PMP) déli do tii histologickych typU:
1) diseminovana peritonedlni adeno-
mucinéza (DPAM); 2) intermediate/dis-
cordant-pfechodny podtyp (PMCA/ID);
3) peritonedlni mucinézni karcinoma-
téza (PMCA). V praxi je vsak spise pou-
zivano histopatologické déleni jen do
dvou skupin — DPAM a PMCA.

Voditkem pro rozdéleni do téchto
skupin je pfitomnost vzhledu epitelové
slozky, pfitomnost bunék typu pecet-
niho prstene a zndmky kribriformné tu-
buldrniho uspofadani nadoru.

DPAM-diseminovana peritonealni
adenomucinéza je velmi ¢asto recidi-
vujicim typem ndadoru majicim oproti
PMCA lepsi progndzu, je zde obvykle
prokdzan vztah s benignim hlenotvor-
nym nadorem apendixu. Pétileté pre-
Ziti u tohoto typu nédoru je v litera-
tufe udadvadno 80-81 %. Vzacnéji se
vyskytujici skupinou je PMCA-perito-
nedlni mucindzni karcinomatéza, kterd
je v podstaté povazovana za projev
generalizace maligniho tumoru gas-
trointestinalniho traktu s masivni pro-
dukci hlenu. Prognéza i preZiti pacientd

Obr. 1. Karcinomatéza omenta —,,omental cake”.

s timto typem néddoru je udavana okolo
50-59 %.

2. Klasifikace Svétové zdravotnické
organizace déli PMP na low-grade
a high-grade. Low-grade PMP je cha-
rakterizovan pomalou progresi a lepsi
prognézou, nador nemd schopnost de-
strukce stfevni stény. Neni pro ngj ty-
picky invazivni rlst a tvorba metastaz. Je
spojovan s mucinéznim tumorem apen-
dixu. Naproti tomu pro biologické cho-
véani high-grade PMP je typicka invazi-
vita, agresivita a destrukce. Mze tvofit
hematogenni i lymfogenni metastazy,
je spojovéan s high-grade mucinéznim
adenokarcinomem. Jako dal3i histolo-
gicky podtyp high-grade PMP je popi-
sovan tumor charakterizovany pfitom-
nosti bunék pecetniho prstene (signet
ring cells), jehoz chovani je velmi inva-
zivni a agresivni [4].

3. Konsenzus Mezinarodni skupiny
[é¢by malignit peritonealniho povrchu
(The Peritoneal Surface Oncology Group
International — PSOGI) z roku 2016 defi-
nuje PMP jako intraperitonedini akumu-
laci hlenu zpGsobenou hlenotvornym
nadorem charakterizovanym redistribuc-
nim fenoménem. Déli se do tii katego-
rii: low-grade, high-grade a high-grade
s vyskytem bunék typu pecetniho prs-
tene. Low-grade odpovidd jiz citovanému
DPAM a high-grade PMP, PMCA. Tato kla-
sifikace byla vieobecné pfijata a méla by
byt pouzivéna jednotlivymi centry z d0-
vodu dosaZeni jednotné terminologie [5].

U PMP Ize provést kompletni odstra-
néni nadoru i pfi PCl (peritoneal car-
cinoma index) skére okolo 28, inkom-
pletni pak i u vyssich hodnot PCI [6,7].

Specificka diagnostika

Opird se o anamnézu a klinicky nélez,
které se zpravidla rlzni v zavislosti na
rozsahu onemocnéni. Na jedné strané
nalézdme pacienty asymptomatické,
s minimalnim klinickym ndlezem, na
druhé strané pak pacienty s rlzné roz-
vinutou neprichodnosti strevni, asci-
tem ¢i tumordznimi rezistencemi, tzv.
jelly belly syndromem (,rosolovité bfi-
cho”) (obr. 2). Zakladnim ukolem je veri-
fikace procesu a jeho histologicka klasifi-
kace, coz vyzaduje odbér dostate¢ného
mnozstvi nadorového materidlu k his-
topatologickému zpracovéni. Vzhle-
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dem ke vzacnému vyskytu onemocnéni
je nékdy k potvrzeni diagnézy nutné
i opakované c¢teni zkusenym centrovym
patologem [8,9].

Z laboratornich vysetfeni je kromé
béznych vysetfeni nutnych k posou-
zeni stavu pacienta a unosnosti chirur-
gického vykonu doporucovéno pro-
vadét i odbéry CEA, Ca 19-9 a Ca 125.
Hladina téchto onkologickych markert
muze byt dalsim faktorem predikce roz-
sahu postizeni dutiny bfisni PMP, event.
operability, celkového pfeziti (overall
survival — OS) i preZiti bez progrese one-
mocnéni (progression-free survival —
PFS) [10,11].

Terapie

Cytoredukce dle Sugarbakera je v pfi-

padé pokrocilého pseudomyxomu peri-

tonea provadéna v nékolika krocich za-
vislych na rozsahu nadorové infiltrace:

1) Totadlni odstranéni velkého omenta
a pravostranna parietdlni peritonek-
tomie s/bez resekce pravé poloviny
kolon.

2) Panevni peritonektomie s/bez re-
sekce sigmatu, hysterektomie a obou-
stranna adnexektomie.

3) Omentektomie malé predstéry a di-
sekce oblasti lig. hepatoduodenale
s/bez antrektomie ¢i cholecystektomie.

4) Peritonektomie horniho pravého
kvadrantu a odstranéni Glissonova
pouzdra jater.

5) Peritonektomie levého horniho kvad-
rantu a levostranna parietalni perito-
nektomie s/bez splenektomie.

6) Ostatni stfevni a jiné resekce bfisnich
nadorovych mas [12].

| v pfipadé inoperabilniho nalezu je
u PMP zadouci zvazit debulking s hyper-
termickou intraperitonedini chemotera-
pii (HIPEC). Cilem tohoto postupu je re-
dukce nadorovych mas a snizeni tvorby
ascitu, coz vyrazné zlepsi kvalitu dalsiho
Zivota. Konstrukce anastoméz i stomii
se obvykle provadi az po aplikaci HIPEC.
Okluze stomii u téchto pacientd je zva-
Zovana obycejné po 3-6 mésicich od pri-
marni operace, pficemz muze jit i o sou-
¢ast tzv. second look operace ¢i re-do
chirurgie (revize cytoredukéni chirurgii —
cytoreductive surgery (CRS) a HIPEC).
Cetnost obnoveni kontinuity po CRS

a HIPEC je srovnatelnd s jinymi kolo-
rektdlnimi operacemi, udavéa se okolo
50 % [13].

Indikace k CRS a HIPEC u PMP:

- histologicka verifikace PMP;

- performance status 0-2, Karnofského
index > 70;

- klasifikace dle Americké spolec¢nosti
anesteziologu (ASA) < II;

« pfitomnost malignich bunék ve vypotku;

- pfitomnost peritonedlnich metastaz
i u pacientl s PCl = 20 (u ostatnich na-
dorl < 20) - pacienti s vysokym rizikem
peritonealni diseminace (ileus, perfo-
race, prortstani tumorl do ostatnich
organda).

Kontraindikace k CRS

a HIPEC u PMP

- celkové: performance status > 3, Kar-
nofského index < 70, ASA = Il[;
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- dalsi komorbidity — obvyklé interni
kontraindikace identické s ostatnimi
bfisnimi operacemi;

generalizace procesu (extraperito-
nealni manifestace onemocnéni);
pfitomnost chirurgicky nefesitelnych
vzdalenych metastaz (mozek, plice, kosti);
pfitomnost maligniho pleuralniho
vypotku;

lokalni nalez bfisni — invazivni rlst do
retroperitonea, postiZzeni retroperito-
nedlnich lymfatickych uzlin - tézké po-
stizeni mezenteria s jeho retrakci;
tézké postizeni (separace a cetné ste-
nézy) tenkého streva, pfi jehoz re-
sekci by hrozil vznik syndromu krat-
kého streva, obstrukce zlu¢ovych cest
a hydronefréza [14-21].

Vysledky

Vysledky CRS a HIPEC u PMP udavané v li-
terature nasi i cizojazy¢né jsou relativné
pfiznivé. Dvouleté preziti se pohybuje
okolo 90 %, 3leté 60-90 %, 5 a 10leté pre-
Ziti po kompletni CRS a HIPEC se udava
pres 80-85 %, resp. 60-68 % u CRS inkom-
pletni; 15leté preziti pak okolo 55-60 %.
Retrospektivni analyza registru pacientt
s PMP (vSech histologickych typu), ktefi
podstoupili CRS a HIPEC, udava median
PFS 98 mésici a medidn OS 196 mésicd.
Dvacetileté preziti pacientli s CRS a HIPEC
pro low-grade PMP vznikajiciho na za-
kladé nadorového onemocnéni apen-
dixu pfi srovnéni s uzitim pouze systé-
mové chemoterapie je 70 vs. 0 %.

Recidiva onemocnéni se objevuje
u PMP po kompletni CRS a HIPEC ob-
vykle ve 25-30 %, cca 22-30 mésicl od
primarniho vykonu, s ¢asovym media-
nem okolo 26 mésic.

U 25-30 % pacientl postizenych re-
cidivou PMP lIze provést re-do chirurgii,
u 50-60 % z nich je pak moznd i kom-
pletni CRS. Perioperativni morbidita
15-76 %, mortalita 0-17 % [22-24].

Re-do chirurgie

Je doporucovana u recidiv PMP. Opako-
vany chirurgicky zakrok (CRS a HIPEC)
pacientovi pfindsi statisticky podstatné
vy3si OS. Trileté preziti je udavéno az ve
100 % a 5leté v 90 %. Mortalita u opako-
vanych vykon( je srovnatelna s opera-
cemi primdrnimi. Morbidita se pohybuje
mezi 15-76 % [25].

Zaver

CRS a HIPEC je metodou volby u vybra-
nych pacienti s onemocnénim (syndro-
mem) PMP. Pacienti vhodni pro tuto me-
todu by méli byt diskutovani predem ve
specializovanych multidisciplinarnich
tymech jednotlivych CRS a HIPEC cen-
ter. Vzhledem k vysoké morbidité, na-
rocnosti operace a pooperacni péce by
tato metoda méla byt provddéna vy-
hradné a jen v téchto centrech (doporu-
Ceni PSOGI z roku 2015). V [é¢bé PMP je
CRS a HIPEC vysoce efektivni pfi zacho-
vani velmi nizké mortality, vyrazné pro-
dluzuje PFSiOS.

Ze strany pacientd je CRS a HIPEC chi-
rurgie hodnocena velmi pozitivné, 80 %
pacientq, ktefi podstoupili CRS a HIPEC,
byli spokojeni a uvadéli, Zze zminéna
lécba neméla negativni dopad na kva-
litu jejich nasledného Zivota [26].
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