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Pseudomyxoma Peritonei Syndrome

Van Hooser, Abdom Radiol 2018
Sugarbaker, Lancet 2006



Pseudomyxoma Peritonei-PMP
Κλινική Παρουσίαση

Sugarbaker, Lancet 2006
Esquivel, Br J Surgery 2000



Pseudomyxoma Peritonei-PMP
Επιδημιολογία

• Ενδοπεριτοναϊκοί βλεννώδεις όγκοι, Βλεννώδης Ασκίτης

• Ρήξη Βλεννώδους Νεοπλάσματος Σκωληκοειδούς

• Επίπτωση 1 (2/3) στο εκατομμύριο

• 4η-6η δεκαετία

• Borderline Malignant/Locoregional Disease

• Προχωρημένη Νόσος:

-Εντερική Απόφραξη, Αποφρακτική Ουροπάθεια

-Επηρεασμένη Ποιότητα Ζωής



Επιθηλιακά Νεοπλάσματα Σκωληκοειδούς
Ογκολογική Ιδιαιτερότητα

Νεοπλάσματα Σκωληκοειδούς

Επίπτωση: σπάνια (1500 σε Η.Π.Α.)

Βλεννώδη: 85%

Επιθετική Ιστολογία: 10%

Μεταστάσεις σε Λεμφαδένες: 2%

Μεταστάσεις σε Ήπαρ: 2%

5ετής Επιβίωση: 30%

(συμβατικό χειρουργείο)

Χημειοθεραπεία;

Νεοπλάσματα Παχέος Εντέρου

Επίπτωση: συχνή (150,000 σε Η.Π.Α.)

Βλεννώδη: 15%

Επιθετική Ιστολογία: 95%

Μεταστάσεις σε Λεμφαδένες: 50%

Μεταστάσεις σε Ήπαρ: 20%

5ετής Επιβίωση: 70%

(συμβατικό χειρουργείο)

Χημειοθεραπεία: √

Sugarbaker, Lancet 2006
Fallis, JBUON 2015



Pseudomyxoma Peritonei:
The Restribution Phenomenon

Sugarbaker, Annals of Surgery 1994



Pseudomyxoma Peritonei
Θεραπεία



CRS+HIPEC
The Mother of All Surgeries!



HIPEC: Coliseum Modality 



Pseudomyxoma Peritonei-Surgery
Debulking, Cytoreductive, Perioperative Intraperitoneal Chemotherapy



CRS+HIPEC: Αποτελεσματικότητα

CCR0: complete CCR1: <2.5 mm 
CCR2: 2.5 mm-2.5 cm           CCR3: >2,5 cm15year Survival: 59%

Mortality: 2%, Complications: 24%

Chua, J Clin Oncol 2012



CRS+HIPEC: SOC?

Survival and Peritoneal Index Survival and Surgical Center

Mortality: 4.4%, Morbidity: 40%

Elias, EJSO 2010



Ψευδομύξωμα Περιτοναίου και Χειρουργείο:
Εξειδικευμένα Κέντρα Αναφοράς

www.pseudomyxomasurvivor.org



From Appendiceal Lesions to PMP

Smeenk, EJSO 2008

Netherlands 1995-2005
PALGA Database

167,744 appendectomies

Netherlands 1995-2005
PMP Database

267 patients

Incidence: 2/million
Primary: Appendix 82%

Colonic Neoplasm: 13%

Appendiceal Neoplasms:  0.9%
Mucinous Neoplasms : 0.3%

Median Time to PMP: 2 years

2%20%



Pseudomyxoma Peritonei

Appendiceal Mucocele



Aggressive Surgical Approach

Appendiceal Mucocele



Κολονοσκοπική Διάγνωση Βλεννοκήλης

Zanati, Gastrointest Endosc 2005



Η κλασική Ενδοσκοπική Εικόνα

Ma, Gastrointest Endosc 2017



The Volcano Sign

Hamilton, Gastrointest Endosc 1989



The Trapped Balloon sign

Raijman, Endoscopy 1994 



Έξοδος Βλέννης

Nakagawa, Gastrointest Endosc 1994



Inverted Appendiceal Stump

Prout, AJR 2006



Endoscopic Ultrasonography?

Lymphoma GISTMucinous Cystadenoma

Nguyen-Tang, Gastrointest Endosc 2010



Υπερηχογράφημα
Onion Skin Sign

Caspi, J Ultrasound Med 2004
Leschinskyi, Abdom Radiol 2018



Καρκινικοί Δείκτες: CEA, CA 19-9, CA 125

Fournier, Ann Surg Oncol 2016



Βλεννώδη Νεοπλάσματα Σκωληκοειδούς:
Ορολογία και Σύγχυση

Gundokar, Turk J Gastroenterol 2018



Adenomas, Serrated Polyps, LAMN, HAMN, 
Mucinous Adenocarcinoma, Signet Ring Cells

Carr, Am J Pathol 2016
Carr, Histopathology 2017

WHO 5th Edition 2019



Ο Ρόλος του Παθολογοανατόμου

 Discordance 18% (57/323), 7% (22/57) from LAMN to hyperplastic
changes…

Basingstoke, UK

Amin, J Clin Pathol 2019

 Discordance in Terminology 28%, Grading 50%, flaw chemotherapy 6+6%...

Pittsburg, USA

Choudry, Ann Surg Oncol 2019

 43 (38) Appendiceal Consults, 19 down grades, 5 Upgrades…

7 Academical Centers, USA

Arnold, Modern Pathol 2019

Central Pathology Review from Referral Center Expert Pathologist



CT και Οξεία Σκωληκοειδίτιδα: Βλεννοκήλη;

CT Diameter > 1.3 cm: Sensitivity 71.4%, Specificity 94.6% (Bennett, AJR 2009)
US Diameter > 1.5 cm: Sensitivity 83.0%, Specificity 92.0% (Lien, Am J Emerg Med 2006)



Βλεννοκήλη: Νεοπλασματική;
Focal Distal Dilatation+

Diameter >2 cm, No Periappendiceal Fat Stranding, Mural Calcifications

Marotta, AJR 2018



Computed Tomography

Multidetector, Multiplanar, Coronal

Low Attenuating Cystic Round/Tubular Lesion with Enhancing Wall  
Wall Calcifications, No Periappendiceal Inflammation/Abscess

Van Hooser, Abdom Radiol 2018



Mimics-CT

Appendicitis Cecal Adenocarcinoma Lymphoid Hyperplasia

Van Hooser, Abdom Radiol 2018



Magnetic Resonance Imaging

Van Hooser, Abdom Radiol 2018

Extraluminal Mucin, Ovarian vs Appendiceal Origin, Surveillance



Λαπαροσκοπική Σκωληκοειδεκτομή:
κίνδυνος ρήξης

Kim, Surgical Endoscopy 2018



Κίνδυνος εμφάνισης Σκωληκοειδικής Νεοπλασίας σε 
ασθενείς με Περισκωληκοειδικό Απόστημα που 

αντιμετωπίστηκαν συντηρητικά 

Acuta RCT, Mallinen, JAMA Surg 2019Κίνδυνος Νεοπλάσματος  20% > 40 έτη



Low Grade Appendiceal Mucinous Neoplasia:
Watch and Wait?

Guaglio, Ann Surg Oncol 2017

41 pts

2 pts

21 pts with extracellular mucin or cells 



Δεξιά Ημικολεκτομή δεν αυξάνει την επιβίωση 
ασθενών με βλεννώδες καρκίνωμα σκωληκοειδούς 

και περιτοναϊκή διασπορά

Gonzales Moreno, Br Journal of Surg 2004

Θετικοί επιχώριοι Λεμφαδένες;
Καθαρισμός Πρωτοπαθούς εστίας;

Μη βλεννώδης ιστολογία;



…In conclusion, we recommend cautious use of the term “mucocele of the 
appendix”…All mucoceles should be considered and managed as pathologic 
entities that may harbour a mucinous appendiceal neoplasm…spontaneous 

or iatrogenic rupture must be avoided…

Sakata, Colorectal Dis, Sep 2019



Δεξιά Ημικολεκτομή για Βλεννώδες Αδενοκαρκίνωμα
Σκωληκοειδούς: Είναι απαραίτητη;

Turaga, Ann Surg Oncol 2013

Node Positive Disease Metastatic Disease



Mucocele Therapeutic Algorithm

Dhage-Evatoury and Sugarbaker, J Am Coll Surg 2006



Συμπεράσματα

Διάγνωση

 Ενδοσκόπηση, Αξονική Τομογραφία, Δείκτες, όχι βιοψίες

Θεραπεία

 Ριζική Σκωληκοειδεκτομή (λαπαροσκοπική;)

 Εκτίμηση παρασκευάσματος από εξειδικευμένο παθολογοανατόμο/MDT

Παρακολούθηση σε:

 LAMN, HAMN, G1 MACA, υγιή όρια, μεμονωμένη ακυτταρική βλέννη (Τ4a)

Συμπληρωματική δεξιά ημικολεκτομή σε:

 G2-3 MACA

Παραπομπή σε κέντρο CRS+HIPEC σε:

 Ενδοπεριτοναϊκή βλέννη (Μ1a), Ενδοπεριτοναϊκά καρκινικά κύτταρα (Μ1b)

Επιτήρηση

 Απεικόνιση + δείκτες (διαγνωστική λαπαροσκόπηση;)



Ευχαριστώ


