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inden kun havde faet foretaget diagnostisk biopsi, laparo-
skopi, eksplorativ laparotomi eller laparotomi med minimal
resektion. For de to grupper var femarsoverlevelsen pa hen-
holdsvis 48% og 72%. I tilfzlde af komplet cytoreduktion (ef-
terladte tumorfoci < 2,5 mm) var femdrsoverlevelsen pa 79%
mod 24% ved inkomplet cytoreduktion (efterladte tumorfoci
> 2,5 mm). Resultaterne er dog ikke umiddelbart tolkbare, ef-
tersom det efterfolgende kemoterapiregimen blev zndret
fortlobende under studiet.

Konklusion

PP er en sjelden tilstand relateret til et benignt adenom i ap-
pendix, hvis vaekst forarsager implantation af mucinproduce-
rende neoplastiske epiteliale celler pa peritoneale flader. Selv
om tilstanden er begrenset til peritoneum, ikke er invasiv, og
fjernmetastaser ikke forekommer, vil den ubehandlet resultere
i et fatalt forleb, oftest pa grund af inoperabel ileus.

Der findes en tilsyneladende effektiv behandling i form af
ekstensiv kirurgisk peritonektomi og efterfolgende intraabdo-
minal instillation af cytostatika. I et nyere studie [4] afslorede
man, at prognosen forbedres, hvis der foretages total periton-
ektomi uden forudgdende inkomplette debulking-manaevrer.
Det er derfor vigtigt at kende lidelsens eksistens og henvise
patienter til behandling efter forudgiende udelukkelse af an-
den malignitet; oftest diffus karcinose sekundzert til anden ga-
strointestinal cancer.
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Det beskedne antal patienter pr. ar indikerer, at det er til-
straekkeligt med et behandlingssted i Danmark.
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Resumé

Introduktion: Pseudomyxoma peritonei er en sjeelden tilstand karak-
teriseret af mucinaflejring i den peritoneale kavitet pga. neoplasi af
mucinproducerende celler pa peritoneum parietale og viscerale.
Ubehandlet resulterer lidelsen i inoperabel ileus. | udlandet be-
handles disse patienter med kirurgisk cytoreduktion, som bestar i
peritonektomi og efterfglgende locoregional instillation af cytosta-
tika. Her rapporteres om forlgbet for de fgrste 14 patienter, der blev
henvist til Arhus Sygehus mhp. kirurgisk cytoreduktion.

Materiale og metoder: Praeoperativt fik alle patienterne foretaget ga-
stroskopi, koloskopi og CT af abdomen for at udelukke anden malig-

nitet og for at vurdere tumorudbredelse. Operationen indebar exci-
sion af peritoneum parietale og resektion af undveerlige organer,
hvor peritoneum viscerale var afficeret. Alle tumorelementer >2
mm blev excideret pa uundvaerlige organer. Postoperativt blev der
instilleret 5-fluorouracil og folininsyre intraabdominalt. Efter-
fglgende er der blevet foretaget CT af abdomen en gang arligt.
Resultater: Diagnosen blev praeoperativt andret til anden lidelse
hos tre patienter. Ti patienter fik foretaget kirurgisk cytoreduktion
med kurativt sigte. Ud over excision af peritoneum parietale var
det ngdvendigt at foretage bl.a. kolektomi hos ni. De postopera-
tive komplikationer var begraensede. Alle patienter var pa opgg-
relsestidspunktet fortsat recidivfrie.

Diskussion: Peritonektomi og efterfglgende locoregional instilla-
tion af cytostatika synes at veaere en effektiv behandling af pseu-
domoxyma peritonei og er trods indgrebets omfang ikke forbundet
med alvorlige komplikationer.

Pseudomyxoma peritonei er en sjelden tilstand forarsaget af
mucinproducerende neoplastiske epiteliale celler implanteret
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Figur 2. Pseudomyxomelementer pa antrum ventriculi (markeret med pil).

pa peritoneale flader, hvilket resulterer i betydelig intraperi-
toneal mucinophobning [1, 2]. Sygdommen menes at vere
fordrsaget af et adenom i appendix [3, 4].

Ubehandlet vil pseudomyxoma peritonei resultere i et
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fatalt forleb, oftest pd grund af inoperabel ileus [5]. Den hid-
tidige behandling i Danmark har varet palliativ og bestéet i
inkomplet kirurgisk debulking ved udtalte tryksymptomer.

Siden slutningen af 1980’erne har man i specielt USA
med kurativt sigte givet disse patienter en langt mere aggressiv
behandling i form af ekstensiv kirurgisk cytoreduktion [5].
Behandlingen omfatter total peritonektomi og efterfelgende
intraabdominal instillation af cytostatika. Resultaterne synes
at veere effektive med rapporterede data om tidrsoverlevelse
pa 68% [6]. Dette behandlingsprincip har siden 2000 veret
anvendt til behandling af pseudomyxoma peritonei p& Arhus
Sygehus.

Formalet med herverende arbejde er at beskrive forlobet
for de forste 14 patienter, der blev henvist til Kirurgisk Afde-
ling L, Arhus Sygehus, mhp. kirurgisk cytoreduktion.

Materiale og metoder

Patienter

I perioden fra december 2000 til juni 2003 blev der henvist i
alt 14 patienter med diagnosen pseudomyxoma peritonei.
Patienterne blev henvist fra hele landet. Preeoperativt blev der
hos alle patienter foretaget gastroskopi og koloskopi. Desuden
blev der lavet CT af abdomen med oral, rektal og intravenos
kontrast for at udelukke anden malign 4rsag og vurdere tu-
morudbredelse og resektabilitet. Sidstnaevnte er ogsa vurderet
ud fra palpation og gynakologisk undersogelse i generel anze-
stesi.

Operativ procedure

Patienterne blev behandlet efter konceptet ekstensiv kirurgisk
cytoreduktion, som indeberer total peritonektomi [7] og ef-
terfolgende intraabdominal kemobehandling.

Peritonektomi foretages via midtlinjeincision. Der startes
med excision af peritoneum parietale ved umbilicus og fort-
settes ned pi bugvaeggen (Figur 1) og hen over bleren inklu-
sive den peritoneale beklzdning foran, lateralt og posteriort
for rectum. Safremt der er affektion af peritoneum viscerale,
der bekleder rektosigmoideum og ileocaecalregionen, deles
rectum under omslagsfolden, og herefter fjernes den intra-
peritoneale del af rectum og hele colon. Peritoneum parietale
excideres derefter fra abdomens bagside, og excisionen fort-
szttes op i den ovre del af abdomen. Peritoneumbeklaedende
ligamentum hepatoduodenale og det subhepatiske rum ex-
cideres. I tilfzelde af sygdomsaffektion af galdeblerens peri-
toneum viscerale foretages der kolecystektomi. Tilsvarende
foretages der splenektomi og ventrikelresektion, evt. gastrek-
tomi, hvis peritoneum viscerale pa disse organer er szde for
tumorinfiltration (Figur 2). Ved forandringer pa leverens pe-
ritoneale overflade excideres alle elementer >2 mm. I tilfzelde
af udbredte forandringer pa leverens overflade excideres
storre omrader af leverkapslen. Peritoneum parietale excide-
res under begge diaphragmahalvdele, og excisionen fortszttes
retrohepatisk og retrolienalt. Lokaliserede elementer pa tynd-
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tarm og tyndtarmskres afklippes. For at mindske risikoen for
adhzsion af evt. efterladte mucinproducerende celler instille-
res 11 dextran 70, natriumchlorid i abdomen ved operatio-
nens afslutning [1]. Operationerne blev udfort af de samme
tre kirurger i fzellesskab. Ved hovedparten af operationerne
deltog desuden en engelsk kirurg, der var ekspert pa omradet.

Adjuverende kemoterapi

I forbindelse med peritonektomien indopereres et instilla-
tionskateter. Via dette kateter instilleres 5-fluorouracil (5-FU)
og folininsyre den anden postoperative dag og yderligere 2-4
serier med 14 dages mellemrum. Serieantallet athaenger af,
hvornér der er induceret s& megen adhzerencedannelse, at
yderligere instillation ikke er mulig.

Postoperativ kontrol

Postoperativt blev der foretaget klinisk kontrol efter 6 og 12
mdr. og herefter en gang arligt. Der blev foretaget CT af ab-
domen en gang arligt.

Resultater

Ved de forudgdende undersogelser blev den tentative diag-
nose hos tre patienter ndret til henholdsvis cancer ventriculi
med peritoneal karcinose, cancer coli sigmoidei med perito-
neal karcinose og monstres stor ovariecyste.

Elleve patienter (seks mznd og fem kvinder) med en gen-
nemsnitsalder pa 57 ar (spandvidde 37-69 ir) blev opereret
for pseudomyxoma peritonei. Forudgiende indgreb fremgér
af Tabel 1. To patienter blev diagnosticeret pa afdelingen, og
fem patienter blev henvist umiddelbart efter diagnosticering
af pseudomyxoma peritonei. Fire patienter havde gennem-
gdet 1-7 operationer efter diagnosetidspunktet, af disse havde
to ogsa faet systemisk kemoterapi. Ti patienter blev behandlet
med kurativt sigte, mens en fandtes nonresektabel. Opera-
tionsarten fremgéar af Tabel 2. Gennemsnitsoperationstiden
var 292 min (spandvidde 65-465 min).

Hos en af de kurativt behandlede blev diagnosen ved ef-
terfolgende mikroskopisk undersogelse dog ndret til diffust
malignt peritonealt mesothelium. Histologisk blev sygdom-
men hos fire (den nonresektable patient inklusive) klassifice-
ret som benign neoplasi (dissemineret peritoneal adenomu-
cinose), hos to som intermedizr med enkelte karcinomfoci
(intermedizr peritoneal mucines karcinomatose) og hos fire
som malign neoplasi (peritoneal mucines karcinomatose) [6].

Af postoperative komplikationer fik patient nr. 1 sarinfek-
tion, en mindre ikkeoperationskreevende fasciedefekt samt en
tyndtarmsfistel; sidstnzevnte i tilslutning til fjernelse af det in-
traabdominale instillationskateter. Fistlen lukkede pa kon-
servativ behandling i lebet af fi dage. Patient nr. 2 havde for-
udgdende opioidatheengighed og fik et langt efterforleb pa
grund af intestinal paralyse og en abstinenstilstand. Patient
nr. 3 fik efter udskrivelsen en fistel til rectumstumpen. Fistlen
lukkede dog spontant.
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Tabel 1. Forudgaende indgreb.

Antal
Tidligere operationer patienter
Diagnostisk laparoskopi . .. ..... ... ... o o o 2
Herniotomia inguinalis/umbilicalis® .. ...................... 2
Debulking® . . . . . 3
Appendektomi . ... 5
Omentektomi . ... 3
Ooforektomi unilateralt/bilateralt .. ........................ 5
Hysterektomi 3
a) Diagnosegivende.
b) Debulking udfgrt henholdsvis en, to og fire gange.
Tabel 2. Arten af udfgrte operative indgreb.

Antal
Operation patienter
Ekstensiv peritonektomi . ....... ... . 10
Kolektomi med ileostomi . .. ......... ... ... . 9
Splenektomi ... 6
Kolecystektomi . .. ..o 3
Gastrektomi ... ... 3
Laparoskopi (inoperabel) .. .......... ... ... ... .. 1

Hos patient nr. 9 og nr. 10 matte instillationskateteret fjer-
nes efter den anden serie af kemobehandling. Hos patient nr.
9 var kateteret kinket. Hos patient nr. 10 blev der observeret
pustingeret sekretion fra vagina, hvorfor der blev afstaet fra
yderligere cytostatikainstillation. De gvrige patienter havde
komplikationsfrie forlab.

Gennemsnitsindleggelsestiden var 22 dage (spendvidde
6-46 dage). Efterfolgende fik en patient foretaget radikal lun-
geresektion 10 mdr. efter peritonektomien pga. to synkrone
lungemetastaser. Gennemsnitsfollowuptiden var pa opgerel-
sestidspunktet 18 mdr. (spzndvidde 6-36 mdr.). Alle patienter
var pa opgorelsestidspunktet recidivfrie og i velbefindende.

Diskussion

Kirurgisk cytoreduktion i form af peritonektomi og postope-
rativ adjuverende locoregional kemobehandling har siden
2000 veeret anvendt til behandling af pseudomyxoma peri-
tonei pa Arhus Sygehus. Metoden har kunnet indfores og til-
egnes, da en engelsk kirurg, der er ekspert pa omradet, har
medvirket ved hovedparten af indgrebene.

Den kurativt intenderede behandling synes at vere effek-
tiv, idet vi ved klinisk kontrol hver sjette maned postoperativt
det forste ar og herefter en gang arligt suppleret med CT af
abdomen fortsat ikke har konstateret recidiv. Gennemsnits-
observationstiden er dog endnu kort, 18 mdr., der kan derfor
ikke umiddelbart sammenlignes med andre serier.

Formentlig pa grund af lidelsens sjeldne natur foreligger
der kun tre andre publicerede serier, hvor pseudomyxoma
peritonei er behandlet efter konceptet med kirurgisk cyto-
reduktion og efterfolgende locoregional kemobehandling
[8-10]. Regimenet med adjuverende kemoterapi er dog ikke
ens i de beskrevne serier. I det hollandske studie [9] er der per-
operativt givet hyperterm mitomycin C intraabdominalt til
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alle 46 patienter suppleret med 5-FU og folininsyre systemisk
i 6 mdr. til patienter med karcinom. Der er rapporteret om
tredrsoverlevelse pa 81%. I det italienske studie [10], der om-
handlede 27 patienter, blev der peroperativt instilleret hyper-
term mitomycin C og cisplatin intraabdominalt. I den hidtil
storste publicerede serie [8] med 385 patienter er det adjuve-
rende regimen med cytostatika ndret undervejs. Hos knap
halvdelen af patienterne blev der ud over instillation af 5-FU
og mitomycin perioperativt ogsa givet tre serier bestdende af
intraabdominal 5-FU og systemisk mitomycin. Hos resten af
patienterne blev regimenet @ndret til udelukkende intraope-
rativ instillation af hyperterm mitomycin C, hvis der histo-
logisk ikke blev pavist karcinomfoci. Der er rapporteret om
femarsoverlevelse pa 86% for patienter med udelukkende be-
nign neoplasi. Behandlingsskiftet i dette studie og de forskel-
lige regimener studierne imellem umuligger dog sammenlig-
ning af resultaterne.

Trods metodens omfang synes behandlingen i vores serie
ikke at veere forbundet med alvorlige komplikationer. De ob-
serverede komplikationer synes at vere begrensede og selv-
limiterende. I serier, hvor der er anvendt hyperterm intraab-
dominal kemobehandling, er der beskrevet langt flere kom-
plikationer i form af specielt tarmfistler, anastomoselaekage
og knoglemarvssuppression [9, 10]. Hvis der her var affektion
af colons peritoneum viscerale, hvilket oftest sas i caecum og
rectosigmoideum, fik alle foretaget kolektomi med rectum-
resektion og anlagt terminal ileostomi i stedet for to segment-
resektioner med anastomose. Dette for at nedsztte risikoen
for intraabdominale komplikationer. Desuden har danske pa-
tienter en god livskvalitet med stomi. P4 andre centre har man
valgt at foretage multiple segmentresektioner. Ligeledes har vi
med hibet om en lav bivirkningsfrekvens valgt udelukkende
at give 5-FU og folininsyre intraabdominalt, uathzengig af om
der histologisk var pavist karcinom eller ej.

Den behandlede patientgruppe ma formodes at vare se-
lekteret, idet patienterne kun var henvist, hvis de henvisende
afdelinger »ad omveje« havde hort om det nye behandlings-
koncept. Incidensen er beskrevet til 1:1.000.000, hvilket er 5-6
nye tilfelde pr. &r i Danmark, af hvilke halvdelen skennes at
vere operable. Den relativt langsomme tumorvaekst gor
prevalensen storre. Det ma derfor formodes, at der findes en
del ubehandlede eller ikkeadakvat behandlede patienter i
Danmark.

I vores patientpopulation fik 90% foretaget kolektomi, 60%
fik foretaget splenektomi, og 30% fik foretaget gastrektomi.

I det hollandske [9] og det italienske [10] studie var andelen af
organresektioner ogsa stor, om end ingen fik foretaget kolek-
tomi. Saledes fik bl.a. 83% foretaget ileocaecal resektion, 52%
splenektomi og 43% ventrikelresektion i det hollandske studie.
I det amerikanske studie [8] foreligger der ikke data desang3-
ende. Det er onskeligt, at der udbredes mere viden om pseu-
domyxoma peritonei i Danmark, siledes at sygdommen kan
diagnosticeres sa tidligt som muligt, og patienterne kan hen-
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vises til kirurgisk cytoreduktion pa et tidligere stadie. Herved
kan man formode, at indgrebets omfang kan reduceres.

Fortsat validering af behandlingskonceptet samt centrali-
seret registrering og behandling er nedvendig. Det lave pa-
tientantal berettiger kun et center til behandling af pseudo-
myxoma peritonei i Danmark.
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