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Nadir gorilen bir hastalk: Psodomiksoma peritonei
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Psodomiksoma peritonei (PMP) nadir goriilen bir hastaliktir. Her
yil yapilan bir milyon laparotomide bir goriilme insidansi bildirilmek-
tedir. Karin icinde miisin6z bir siv1 birikimiyle karakterize inatci prog-
resif seyirli bir hastaliktir(1). Bu tabir ilk defa 1884 yilinda Werth
tarafindan kullandmistir(2). 1901 yiinda Frankel PMP'nin apendiks
kisti ile iliskisini bildirmistir(3). PMP'nin etiyolojisini bu tarihlerden
itibaren tartisma konusu olmustur. Orta yaslarda sik goralar ve kadin-
larda erkeklere gore daha sik rastlanir(4). Olgularin ¢ogu apendiks ve
over kaynaklidir(4). Hastaligin nadir goriilmesi nedeniyle tedavisi de
tartismalidir. Bizim bu ¢alismada amacimiz klinigimizde karsilastigimiz
iki olguyu sunmaktir.

Olgularymye

Olgu 1:

55 yasinda bayan hasta 3-4 aydir devam eden karin agrisi, karinda
siskinlik sikayeti ile hastanemiz Gastroenteroloji klinigine basvurdu.
Hastanin yapilan rutin biyokimyasal tetkiklerinde patolojik bir bulguya
rastlanmadi. Yapian abdominal ultrasonografide (USG) tiim karinda
yaygin, kistik multilokiile kitleler saptanmasi tizerine ileri tetkikler
yapid: (Sekil 1). Tamor belirtecleri (CA 19-9, CA-125, CEA ) normal
sinirlardaydi. Tim abdominal tomografide (BT) USG'dekine benzer
multilokiile kitleler saptandi. Karin icinden yapilan ince igne aspi-
rasyon biyopsisinde(IIAB) 3-4 cc mukoid kirli sart renkli sivi alindu.
Patolojik incelemesinde nadir adenokarsinom hiicreleri saptandu.
Hastada PMP distunilda.

Hasta PMP On tanisiyla ameliyata alindi. Karin icinde yaygin
mukoid sivi, buyukli kiictiklu kistik kitleler tiim peritoneal ylizeylerde
mevcuttu. Sag overde biiyuk kistik konglomere tarzinda kitle mevcut-
tu. Bilateral ooferektomi, apandektomi ve masif debulking yapildi.
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Sekil 1: Yaygin multilokiile kistik kitlelerin abdominal ultrasonografi goriinimd.

tedaviye alindi. Tedaviye ragmen
genel durumu giderek bozulan hasta
eksitus oldu.

Olgu 2:

66 yasinda erkek hasta 2-3 aydir
olan zayiflama, karin agris1 ve karinda
giderek artan sislik sikayeti ile bagvur-
du. Rutin biyokimyasal tetkiklerinde
patolojik bulguya rastlanmayan has-
tanun timor belirleyicileri normaldi.
Yapilan USG'de yaygin tim periton
boslugunu dolduran kistik loktile
kitleler saptandi. Abdominal BT'de
benzer bulgulara rastlandi. Karin
icinden yapilan [iAB'de 5-6 cc
mukoid kirli sart renkte sivi aspire
edildi. Stvinin sitolojik incelemesinde
nadir adenokarsinom hiicreleri
goriildi. PMP 6n tanist konuldu.

Hasta
operasyona alindi. Tim peritoneal
barsak

ylzeylerinde ve mezenterde yaygin

hazirlandiktan  sonra

ylizeylerde, omentumda,
buyukli, kicikli koglomerat tarzin-
da kistik kitleler, pelvis boilugunda
birikimi
Hastaya apandektomi, omentektomi,

mukoid  siv1 saptandi.
masif debulking uygulandi. Hasta
postoperatif 6. glninde komp-
likasyonsuz taburcu edildi. Patolojik
incelemede PMP tanist konuldu. 1 ay
sonra hastaya lokal anestezi ile
intraperitoneal kemoterapi (IK) kate-
teri yerlestirildi. Hasta 6 kiir 5-
Florourasil (5FU) ve mitomisin C

tedavisine alindi. Postoperatif 10.
ayda karninda distansiyon sikayeti ile
gelen hastanin radyolojik tetkik-
lerinde ntks saptanmasi tzerine
hasta tekrar laparotomiye alindi .
Yaygin nuks mevcuttu. Debulking
yapildi. Postoperatif 7. giin taburcu
edildi. Postoperatif 3. yilinda niiks
nedeni ile tekrar laparotomi ve
debulking uygulandi. Postoperatif
4.yilinda istahsizlik, genel durum
bozulmas: sonucu kaseksi gelisen
hasta eksitus oldu.

Tartjpma

PMP'nin kaynagi hakkinda karisik-
lik devam etmekteyken bilimsel
kanitlar PMP'nin kaynaginin erkek-
lerde ve kadinlarda daha cok apen-
diks oldugunu gostermektedir(5).

Kadin hastalarda primer timor
apendikste olmasma ragmen overde
biiyiik bir timor saptanabilmektedir.
PMP hastalari lizerine yapilan calis-
malarda apendiks ve overde kitlesi
olan hastalarda, primer kaynagin
daha ¢ok apendiks oldugunu goster-
mistir(6,7).

PMP biyolojik olarak agresif bir
timor olarak kabul edilmemektedir.
Timorin periton ici yayilimini
timoran histolojik ozellikleri degil
karin i¢i svi hidrodinamikleri belir-
lemektedir(8). Peritoneal sivi emili-

minin oldugu omentumda timor
implant1 daha fazla olurken, perista-
tizmi olup karin icinde serbest
hareket eden ince barsakta implant
karin igindeki retroperitona fikse
organlara gore daha az olmaktadur.
Invazyon ve lenf nodu metastazi yap-
mamasina ragmen hastalik ilerle-
yerek hastanin Olimiine sebeb
olmaktadir(9). Hastalarin 5 yulik
ortalama yasam sireleri %53-75
arasinda degismektedir(5).

PMP genelde apandisit veya karin
ici kitle stiphesiyle
yapilan hastalarda beklenmedik bir

laparotomi

durum olarak saptanmaktadir.
Gorintileme yontemlerinde gelis-
meye paralel olarak laparotomiden
once tanmi konulan vakalarda artis
olmaktadur. Hastalarda tanida gecik-
meye sik rastlanmakta ve tant konu-
luncaya kadar bir siire ge¢cmektedir.
Stiphelenilen vakalarda ince igne
aspirasyon biyopsileri tanida yardim-
ct olabilir, fakat alinan o6rneklerde
hiicre sayisi seyrek oldugundan kesin
tan1 koymak zor olabilir(9). Timor
markerlerinden CA-125 over tutulu-
mu olan hastalarda ytikselebilmekte-
dir. Timor belirteglerinin yiksek
olmast genelde hastaligin ileri ve
daha invazif oldugunu gostermekte-
dir(9). Ozellikle ameliyat 6ncesi CEA
diizeyi yuksek olan hastalar hastaligin
rekiirrensi bakimindan daha fazla
risk altundadirlar(10).
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Hastaligin nadir gorilmesi ve
merkez basina disen hasta sayisinin
cok diisiik olmasi nedeniyle kesin bir
tedavisi tanimlanmamustir ve hangi
tedavinin daha iyi olacagmna dair
kesin kanitlar degildir.
Cerrahi olarak daha cok yapilan
debulking'tir. Hastalarda miimkiin
oldugu kadar mukus ve timor kiint
diseksiyonla cikartdip sag hemikolek-
tomi, histerektomi ve bilateral oofer-
ektomi eklenebilir. Bu tedavi sonrast
hastalarda niiks gortiliir ve bu arada-
ki sire hastadan hastaya degisir.
Hastalar uzun siire asemptomatik
kalabilir. Bu hastalar tekrar laparo-
tomiye ihtiyag duyarlar ve her laparo-

mevcut

tomide cerrahi tedavinin etkinligi
azalir. Alternatif bir cerrahi yontem
olarak Sugarbaker peritonektomi
yontemlerini 6nermektedir(11). Bu
yontemde parietal periton ve abdo-
minal yapilarin fikse oldugu bolge-
lerde bu organlar cikarilmaktadir. Bu
yontemin amacit tiimoral hiicrelerin
azaltl-
masidir. Fakat bu tedavi biciminin
etkinligi konusundaki kanitlar sinur-
hdir(12).

PMP'de cerrahi sonrasi geride
kalan timor hicrelerini yok etmek

mimkin oldugu kadar

icin kemoterapi kullanilmast One-
rilmektedir. Miisin6z timorler yavas
cogalan timorler oldugundan ve
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kemoterapotik ajanlarin periton icine
gecisi sinirlt oldugundan sistemik
kemoterapinin  etkisi
Intraabdominal tiimérlerde periton
icine verilen kemoterapinin etkisi
gosterildiginden PMP'de de iK uygu-

sinurlidir.

lamalart vardir. Genelde kullanilan
yOntem ameliyatta mitomisin C,
ameliyat sonrasi 4-5 gun ise 5FU ve-
rilmesidir(8). IK'nin PMP'de etkinligi
hakkinda yapilmus kontrolli bir calis-
ma olmamastna ragmen cerrahi ve K
beraber kullanildiginda hastalarin
hastaliksiz yasam siiresinin 10 yd1 asa-
bildigi gosterilmistir(10). Deraco ve
ark.(13) yaptiklar1 faz II calismada
cerrahi olarak peritonektomi yapilip
IK verilen hastalarda yasam siiresinin
uzadig: ve lokal olarak hastalik kont-
roliiniin daha iyi saglandigin1 goster-
mislerdir. Biz de tedaviyi kabul eden
erkek hastamizda intraperitoneal
kemoterapiyi tercih etik. Hastamizda

Summary
Arare disease: Pseudomyxoma peritonei

Purpose:

IKye ait herhangi bir sorun yasan-
mamustir, hasta bu islemi rahatlikla
tolere edebilmistir. Cok genis bir
alana radyoterapi verilmesinin has-
taya ciddi yan etkileri olacagindan ve
tlim periton ylizeyini tutan yaygin bir
hastalik oldugundan PMP'de rady-
oterapi kullanilmamaktadir.

Nadir goriilen PMP'nin tanisi
ginimizde radyolojik ve sitolojik
yontemlerle kolaylikla konulabilmek-
tedir. Artik hastalar 6n taniyla ameli-
yata alinabildiginden cerrah ameliya-
ta daha hazirlikli girebilmekte ve
intraperitoneal kemoterapi ameliyat
esnasinda daha rahat uygulan-
abilmektedir. Boylece hastalarda ilk
nuks daha ileriye ¢ekilerek hastalarin
yasam siiresi uzatilmakta ve hastalara
daha uzun siire bir hastaliksiz yasam

sunulmaktadir.

Pseudomyxoma peritonei (PMP) is a rare condition with inevitable persistence and progression. Although
its etiology is controversial, commonest site of the origin is the appendix and the ovary. In this study, our
purpose is to discuss PMP and to share our experience. In our clinic, two patients, a male and a female
with a diagnosis of PMP were operated. Two patients died because of tumor recurrences. Even though
PMP is not considered aggressive biologically and there is not a lymph node metastasis and invasion, it is
eventually fatal with recurrences and progression of the disease. Due to rarity and heterogenicity of the
condition, the treatment of PMP is subject of discussion.
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