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PSEUDOMYXOMA PERITONEI I MUCINOZNI TUMORI JAJNIKA
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Pseudomyxoma peritonei (PMP) je klinicko stanje koje se karakteriSe obilnim
mucinoznim ascitesom i mucinoznim peritoneumskim implantatima. Bolesnice sa PMP
¢esto imaju sinhroni mucinozni tumor jajnika i apendiksa. Opisane su tri histopatoloSke
forme PMP i to: peritoneumska mucinozna karcinomatoza, koja predstavlja metastatski
adenokarcinom visokog gradusa, koji obi¢no potic¢e iz apendiksa ili kolona; peritoneumska
mucinozna karcinomatoza sa intermedijarnim ili neodredenim obelezZjima, koju karakteriSu
peritoneumske lezije sastavljene od obilne ekstracelularne sluzi i epitela koji pokazuje
fokalnu proliferaciju i minimalnu atipiju; diseminovana peritoneumska adenomucinoza,
koja predstavlja indolentnu proliferaciju benignih ili minimalno atipi¢nih neoplasti¢nih
mucinoznih Celija koje gotovo uvek poti¢u od rupturirane mucinozne neoplazme apendiksa.

Termin pseudomyxoma peritonei

nije dovoljno specifican da bi

se koristio kao

histopatoloska dijagnoza. Acta Medica Medianae 2009;48(1):46-49.
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Uvod

Pseudomyxoma peritonei (PMP) je klinicko sta-
nje koje se karakterise velikom koli¢inom mucinoznog
ascitesa i mucinoznim peritoneumskim implantatima.

Incidencija PMP je priblizno 2 na 10 000
laparotomija i oko 75% bolesnika su zene (1,2).
Najéeséa mesta porekla PMP su tumori apendiksa,
kolona i ovarijuma (2-8). Opisano je i drugacije
poreklo PMP, kao Sto su tumori pluca, jajovoda,
materice, urahusa, zajednickog zucnog kanala,
pankreasa i zeluca (9-14).

Kod priblizno 44% Zena sa PMP postoji i
mucinozni tumor jajnika (3,8). Generalno je
prihvaceno da je zahvatanje ovarijuma kod Zena
sa PMP sekundarno; PMP je skoro uvek gastrointe-
stinalnog porekla i obi¢no poti¢e od mucinoznog
adenoma apendiksa (2,3,8,15). Najceséi simptomi
koji prate PMP su uvecanje trbuha usled progre-
sivhog nakupljanja mucinoznog ascitesa, prisustvo
ovarijumske mase i simptomi nalik onim koji
postoje kod apendicitisa (2,16,17).

Neki istrazivaci (8,18,19,20) su pretpostavili
da su klinicka prezentacija i makroskopski izgled
PMP udruzeni sa tri razliCita histopatoloska entitetai
to sa: peritoneumskom mucinoznom karcinoma-
tozom, koja histopatoloski predstavlja metastatski
adenokarcinom visokog gradusa, koji obi¢no potice
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iz apendiksa ili kolona i karakteriSe se visokom
stopom ranog mortaliteta; peritoneumskom muci-
noznom karcinomatozom sa intermedijarnim ili
neodredenim obelezjima koja se karakteriSu
peritoneumskim lezijama sastavljenim od obilnog
ekstracelularnog mukusa i epitela koji pokazuje
minimalnu atipiju, malu mitotsku aktivnost i fokalnu
proliferaciju; diseminovanom peritoneumskom
adenomucinozom koja predstavlja indolentnu
proliferaciju histopatoloski benignih ili minimalno
atipi¢nih neoplasticnih mucinoznih ¢elija koje
skoro uvek vode poreklo od rupturirane mucinozne
neoplazme apendiksa. Mucinozni epitel osloboden
iz neoplazme apendiksa implantira se na povrsinu
peritoneuma i sposoban je da produkuje veliku
koli¢inu mucina. Ovaj epitel ima malu sposobnost
invazije tkiva, a mucin koji se nakuplja u perito-
neumskoj Supljini je iritans koji izaziva fibrozu i
adhezije.

Makroskopske karakteristike

Pseudomyxoma peritonei karakteriSu mucinozni
ascites i mukoidni ¢voriéi koji prominiraju sa
povrsine peritoneuma (Slika 1). Mucinozni tumori
jajnika udruzeni sa PMP su bilateralni u 80%
slucajeva i sa prosecnim dijametrom od 7cm (3).
Kada su unilateralni, ces¢e su lokalizovani sa
desne strane. Kod diseminovane peritoneumske
adenomucinoze, zahvadeni jajnici su obi¢no
cisticni i imaju mukoidnu povrsinu i cvorice ili
implantate na povrsini. Kod peritoneumske mucinozne
karcinomatoze, metastatski mucinozni karcinomi
jajnika mogu da izgledaju sli¢no, ali su ¢eSce solidni
(3,8). Kod 75% bolesnica sa PMP postoji makro-
skopski ili mikroskopski dokaz rupture tumora
apendiksa (3). Ruptura apendiksa moze da bude
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veoma mala, moze da zaraste ili da se previdi
usled neadekvatnog uzimanja uzoraka, sto ujedno
predstavlja i najbolje objasnjenje za preostalih
(25%) naizgled nerupturiranih apendiksa (3).

Slika 1. Pseudomyxoma peritonei -
makroskopski izgled

Histopatologija

Histopatoloski, diseminovanu peritoneumsku
adenomucinozu karakteriSu jezerca sluzi sa
mucinoznim epitelnim celijama koje ne pokazuju
znacajnu citolosku atipiju ili mitotsku aktivnost
(Slika 2) i koje ne vrse invaziju tkiva. Kod perito-
neumske mucinozne karcinomatoze, jezerca sluzi
sadrze mucinozne epitelne celije koje pokazuju
umerenu ili izrazenu citolosku atipiju i znacajnu
mitotsku aktivnost. Mucinozne epitelne Ccelije
pokazuju invazivni rast (2,3).

Slika 2. Pseudomyxoma peritonei — histopatoloski izgled
(HE, x200)

Vecina tumora jajnika udruzenih sa PMP ima
mukoidne c¢vorice ili implantate koji zahvataju
povrsinu ovarijuma. U vise od 50% slucajeva postoji
zahvatanje korteksa jajnika, a u oko 25% slucajeva
zahvatanje strome ovarijuma (3). Pseudomyxoma
ovarii, koji se karakteriSe disekcijom strome jajnika
acelularnim jezercima mucina, postoji u dve
treéine slucajeva u vidu multifokalnih promena.

Kod diseminovane peritoneumske adenomu-
cinoze, tumor jajnika c¢ine jezerca sluzi sa jedno-
stavnim ili fokalno proliferativnim mucinoznim
epitelom koji pokazuje minimalnu citolosku atipiju i
retke mitoze. Epitel sadrzi mucine, ima bazalno
postavljena jedra i podsec¢a na foveolarni gastricni

epitel. Tumori jajnika ove morfologije skoro su
uvek udruzeni sa adenomima apendiksa bez
signifikantne atipije (3). Histopatoloski, mucinozni
tumor ovarijuma je veoma sli¢an peritoneumskim
mucinoznim lezijama, kao i adenomu apendiksa (3).
Kod peritoneumske mucinozne karcinomatoze,
mucinozni tumor ovarijuma karakteriSu prolife-
racija mucinoznog epitela i umerena do izrazena
citoloSka atipija ili prisustvo celija tipa pecatnog
prstena (signet-ring cells), znacajna mitotska
aktivnost i ocigledna invazija strome (2,3).

Imunohistohemija

Imunohistohemijske i molekularne studije
pokazale su da su mucinozni tumori jajnika
udruzeni sa PMP sekundarni i da poti¢u od muci-
noznih tumora apendiksa (20-25). U najvecem
broju slucajeva imunohistohemijski profil ovih
tumora jajnika veoma je sliCan onom kod udruzenih
mucinoznih adenoma apendiksa. Mucinozni tumori
jajnika udruzeni sa PMP pokazuju pozitivnu

reakciju na citokeratin 20 i negativnu reakciju na
citokeratin 7 (Slike 3 i 4).

Slika 3. Mucinozni tumor jajnika - pozitivna reakcija na
citokeratin 20 (LSAB, x200)

Slika 4. Mucinozni tumor jajnika - negativna reakcija na
citokeratin 7 (LSAB, x200)

Nasuprot ovome, primarni mucinozni tumori
jajnika su difuzno pozitivni na citokeratin 7 (20-
22). Primarni mucionozni tumori jajnika mogu da
budu pozitivni i na citokeratin 20, ali je distribucija
pozitivne reakcije obi¢no fokalna, za razliku od
mucinoznih tumora jajnika udruzenih sa PMP, gde
je pozitivha reakcija na citokeratin 20 jaka i
difuzna. Molekularne studije su pokazale identi¢ne
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mutacije K-ras gena ili njihovo odsustvo u simulta-
nim tumorima apendiksa i jajnika (23,24). Razli¢it
gubitak alela pokazan je u nekim slucajevima
simultanih tumora jajnika i apendiksa (gubitak
heterozigotnosti u tumoru jajnika u odnosu na
adenom apendiksa), sto ukazuje na pojavu novih
genetskih alteracija kod tumora jajnika u sklopu
tumorske progresije ili na to da su neki simultani
tumori apendiksa i ovarijuma nezavisni primarni
tumori (24,25).

Biolosko ponasanje

Slucajevi PMP oznaceni kao diseminovana
peritoneumska adenomucinoza skoro su uvek
udruzeni sa mucinoznim adenomima apendiksa i
odgovaraju klasi¢cnom opisu PMP u staroj literaturi,

gde je biolosko ponasanje PMP opisano kao sporo
progresivno, sa ponovljenim nakupljanjem mucino-
znog ascitesa i kompatibilno sa dugotrajnim prezi-
vljavanjem, Cak i ako se PMP tretira simptomatski
(periodi¢na evakuacija ascitesa) (2-4,8,19). Nasuprot
ovome, slucajevi PMP oznaceni kao peritoneumska
mucinozna karcinomatoza su metastatski mucin-
sekretujudi karcinomi apendiksa ili kolona i oni su
udruZeni sa agresivnim klinickim tokom (vise od 90%
bolesnica umre u roku od tri godine) (2-4,8,19).

Zakljucak

Termin pseudomyxoma peritonei, iako kori-
stan kao operativhi i makroskopski opis, nije
dovoljno specifican da bi se koristio kao
histopatoloska dijagnoza.
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PSEUDOMYXOMA PERITONEI AND MUCINOUS OVARIAN TUMORS

Biljana Djordjevic, Simonida Stojanovic, Nadica Ljubenovic and Ivana Djordjevic

Pseudomyxoma peritonei (PMP) is a clinical condition characterized by copious
amounts of mucinous ascites and mucinous peritoneal implants. Female patients with PMP
often have synchronous ovarian and appendiceal tumors. Three pathohistological
diagnostic categories of PMP are described as follows: peritoneal mucinous carcinomatosis
(PMCA) which represents high-grade metastatic adenocarcinoma usually derives from the
appendix or colon; peritoneal mucinous carcinomatosis with intermediate or discordant
features (PMCA-I/D) which is characterized by peritoneal lesions composed of abundant
extracellular mucus and epithelium showing focal proliferation and minimal atypia; and
disseminated peritoneal adenomucinosis (DPAM) which represents an indolent proliferation
of benign or minimally atypical neoplastic mucinous cells nearly always derive from a
ruptured mucinous neoplasm of the appendix. The term PMP is not sufficiently specific to
be used as a histopathological diagnosis. Acta Medica Medianae 2009;48(1): 46-49.

Key words: pseudomyxoma peritonei, mucinous tumors, ovary, appendix

49



