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ЧАСТЬ I

Основы: понимание 
и оценка злокачественных 
новообразований 
брюшины



1
Опухоли аппендикса и псевдомиксома 
брюшины: «парадигма» злокачественных 
новообразований брюшины

АКАШ МЕХТА, ТОМ СЕСИЛ

ЦЕЛИ ОБУЧЕНИЯ

 • Понять феномен перераспределения, лежащий в  основе модели распространения 
злокачественных новообразований брюшины.

 • Понять, что опухоли аппендикса и псевдомиксома брюшины являются моделью для 
анализа злокачественных новообразований брюшины.

 • Пересмотреть современные принципы классификации опухолей аппендикса и псев-
домиксомы брюшины, а  также причисление псевдомиксомы брюшины к  злокаче-
ственным новообразованиям брюшины.

 • Изучить алгоритмы ведения пациентов с опухолями аппендикса и псевдомиксомой 
брюшины.

1.1. ВВЕДЕНИЕ

Злокачественные новообразования 
брюшины  относят к  группе первичных 
и  метастатических опухолей, распро-
страняющихся на  брюшину. Существует 
несколько установленных путей рас-
пространения опухолевых клеток , кото-
рые циркулируют по  организму вместе 
с  перитонеальной жидкостью. В  норме 
(при отсутствии злокачественных ново-
образований брюшины) перитонеальная 
жидкость циркулирует по  направлению 
вверх в  поддиафрагмальные простран-
ства благодаря колебаниям внутрибрюш-
ного давления во  время дыхания и  пе-
ристальтике кишечника. Большая часть 
перитонеальной жидкости поднимается 
вверх через правый латеральный канал 
в  правое поддиафрагмальное простран-

ство, поскольку правый латеральный 
канал глубже и  шире левого, а  прямой 
циркуляции жидкости из правого подди-
афрагмального пространства в левое пре-
пятствует серповидная связка. Конечный 
этап циркуляции перитонеальной жидко-
сти состоит в  ее  прохождении в  полость 
таза через инфрамезоколическое про-
странство.

Скопление перитонеальной жидкости 
 и вектор ее оттока  формируется в следую-
щих зонах брюшной полости.
 • Полость таза (карман Дугласа у  жен-

щин и  ретровезикальное пространство 
у мужчин).

 • Илеоцекальная область.
 • Верхняя часть брыжейки сигмовидной 

кишки.
 • Правый латеральный канал.

В  результате действия этого механиз-
ма и  феномена перераспределения опухо-
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ли, которые распространяются трансце-
ломическим путем, ведут себя довольно 
предсказуемо (рис.  1.1, см. цв. вклейку). 
Опухолевые клетки скапливаются в  зо-
нах абсорбции перитонеальной жидкости 
(в  основном большой и  малый сальник, 
диафрагмальные поверхности), а  также 
под действием силы тяжести в  полости 
таза при относительной сохранности под-

вижных органов, особенно тонкого ки-
шечника [1]. Такой путь распространения 
обычно наблюдается при псевдомиксоме 
брюшины, вызванной высокодифферен-
цированной опухолью аппендикса. Список 
других видов опухолей, способных вызы-
вать клинически значимую диссеминацию 
опухолевых клеток в  брюшину, представ-
лен в табл. 1.1.

Таблица 1.1. Основные виды опухолей и опухолевидных 
образований брюшины

Первичные опухоли Метастатические опухоли

Мезотелиома брюшины.
 • Высокодифференцированная мезоте-

лиома:
 • мультикистозная мезотелиома брю-

шины;
 • хорошо дифференцированная па-

пиллярная мезотелиома брюшины.
 • Диффузная злокачественная мезотели-

ома брюшины:
 • эпителиоидная;
 • саркоматоидная;
 • комбинированная.

Первичный рак брюшины.
Мезотелиальные кисты/кишечные дупли-
кационные кисты.
Кистозная лимфангиома.
Фиброматоз.
Десмопластическая мелкокруглоклеточ-
ная опухоль

Опухоли аппендикса.
 • Аденокарцинома:

 • слизеобразующая аденокарцинома;
 • аденокарцинома желудочно-кишеч-

ного тракта;
 • аденокарцинома из бокаловидных 

клеток.
 • ПМБ:

 • бесклеточные муцинозные массы;
 • высокодифференцированная слизео-

бразующая карцинома брюшины;
 • низкодифференцированная слизео-

бразующая карцинома брюшины ± 
перстневидноклеточная карцинома.

Колоректальные перитонеальные мета-
стазы (КПМ).
Рак желудка.
Рак яичников.
Рак урахуса.
Рак поджелудочной железы и т.д.

1.2. ОПУХОЛИ АППЕНДИКСА
На опухоли аппендикса  приходится 0,4–

1% от всех злокачественных новообразова-
ний органов желудочно-кишечного тракта; 
ежегодный уровень заболеваемости со-
ставляет 10  случаев на  миллион, из  кото-
рых около 25% имеют злокачественную 
природу [2–4]. По  имеющимся оценкам, 
не  менее 50% подобных случаев прояв-
ляются клиникой острого аппендицита, 
а остальные диагностируются либо при ги-
стопатологическом анализе образца, взя-

того в ходе аппендиэктомии, либо случай-
ным образом при визуализации кистозно 
измененного отростка во  время лучевой 
диагностики. На  основании результатов 
отчетов о проведении большого числа ап-
пендэктомий можно сделать вывод о том, 
что распространенность опухолей аппен-
дикса колеблется от 0,7 до 1,7% [2].

Несмотря на то что в аппендиксе могут 
присутствовать метастазы, мигрирующие 
из  первичных очагов (включая рак яич-
ников, рак ободочной кишки и меланому), 
большинство опухолей аппендикса явля-



1. Опухоли аппендикса и псевдомиксома брюшины: «парадигма»… 31

ются первичными. Существуют различ-
ные системы классификации первичных 
опухолей аппендикса; из  них наиболее 
подробной является классификация, пред-

ложенная Мисдраджи и  Янгом в  2004  г. 
[5] и  включенная в  недавно согласован-
ную классификацию опухолей аппендикса 
(табл. 1.2) [6].  

Таблица 1.2. Классификация опухолей аппендикса

Первичные опухоли аппендикса

 • Эпителиальные.
 • Доброкачественные.

 ◆ Тубулярная/трубчато-ворсинчатая/ворсинчатая аденома со слабой или высокой 
степенью дисплазии.

 ◆ Зубчатая аденома с/без дисплазии.
 • Злокачественные.

 ◆ Муцинозная опухоль аппендикса низкой степени злокачественности (LAMN): 
муцинозное новообразование низкой степени злокачественности (без призна-
ков инвазивного роста) и выполнение любого из следующих условий:

 − разрушение мышечной пластинки слизистой оболочки;
 − подслизистый фиброз;
 − «проталкивающая инвазия»: экспансивный или дивертикулообразный рост;
 − скопление бесклеточного муцина в стенке аппендикса;
 − образование ворсинчатой опухоли, гиперплазия плоского эпителия;
 − разрыв аппендикса;
 − муцин и/или клетки вне аппендикса.

 ◆ Муцинозная опухоль аппендикса высокой степени злокачественности (HAMN): 
муцинозная опухоль со структурными особенностями LAMN, но с большим 
количеством атипичных клеток (без инвазивного роста).

 ◆ Муцинозная аденокарцинома (высоко/умеренно/низкодифференцированная): 
муцинозная опухоль с инфильтративным ростом.

 ◆ Низкодифференцированная муцинозная перстневидноклеточная аденокар-
цинома: перстневидноклеточный рак, при котором перстневидноклеточный 
компонент составляет ≤50% опухоли.

 ◆ Муцинозная перстневидноклеточная карцинома: опухоль, в которой преобла-
дает перстневидноклеточный компонент (более 50%).

 ◆ Аденокарцинома (высоко/умеренно/низкодифференцированная): не муциноз-
ная аденокарцинома.

 • Неэпителиальные.
 • Карциноидная опухоль.

 ◆ Классическая нейроэндокринная опухоль.
 ◆ Карциноидная опухоль из бокаловидных клеток:

 − группа А (классификация по Тангу): карциноид из бокаловидных клеток (GCC);
 − группа B (классификация по Тангу): перстневидноклеточная аденокарцино-
ма (ранее карциноид из бокаловидных клеток при наличии перстневидных 
клеток);

 − группа С (классификация по Тангу): низкодифференцированная аденокарци-
нома (ранее карциноид из бокаловидных клеток).

 • Мезенхимальная опухоль.
 ◆ Гастроинтестинальная стромальная опухоль.
 ◆ Неврома.
 ◆ Саркома.
 ◆ Лимфома
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Доброкачественные эпителиальные 
опухоли аппендикса  морфологически на-
поминают виды аденом и полипов, выяв-
ляемых в  толстой и  прямой кишке, хотя 
в  основе большинства подобных ново-
образований лежат другие генетические 
аномалии [7–11]. В  целом лечение таких 
опухолей заключается в  обычной аппен-
дэктомии или  частичной цекэктомии 
в  случае поражения основания червео-
бразного отростка [2].

Злокачественные эпителиальные опухо-
ли аппендикса варьируются от высокодиф-
ференцированных муцинозных новооб-
разований аппендикса до аденокарцином. 
Эта классификация основана на  таких 
критериях, как степень клеточной атипии 
и  наличие или  отсутствие инфильтратив-
ного роста опухоли.

1.2.1. МУЦИНОЗНАЯ 
ОПУХОЛЬ АППЕНДИКСА 
НИЗКОЙ СТЕПЕНИ 
ЗЛОКАЧЕСТВЕННОСТИ

К  муцинозным опухолям аппендикса 
низкой степени злокачественности  от-
носят все муцинозные опухоли с  низкой 
клеточной атипией (этот термин заменил 
собой ранее употреблявшиеся определе-
ния, например мукоцеле аппендикса, му-
цинозная цистаденома и  т.д.). Мукоцеле 
аппендикса   — относительно редкое пато-
логическое состояние, впервые описанное 
Рокитански в  1842  г. и  характеризующее-
ся расширением его просвета вследствие 
скопления большого количества жидко-
го слизистого содержимого независимо 
от этиологии заболевания; причиной воз-
никновения мукоцеле может стать эпи-
телиальное новообразование, но  в  боль-
шинстве случаев патогенез заболевания 
остается невыявленным (иногда фактором, 
провоцирующим появление патологии, 
становится сужение просвета аппендикса 
из-за фекалий).

LAMN метастазирует трансцеломиче-
ским путем после (часто бессимптомного) 
разрыва аппендикса, который приводит 
к  распространению муцина по  брюшине 
(с/без клеток эпителия, продуцирующих 
муцин) и  к  развитию клинического син-
дрома, известного как псевдомиксома 
брюшины (ПМБ). Риск развития ПМБ, 
вызванной LAMN, до  конца не  установ-
лен. Результаты одного популяционного 
исследования доказывают, что прибли-
зительно 20% муцинозных опухолей ап-
пендикса приводят к  развитию ПМБ  [3]. 
На  основании недавно проведенного ис-
следования было установлено, что риск 
развития ПМБ после резекции муциноз-
ной опухоли составляет 52%, при этом 
степень злокачественности первичной 
опухоли аппендикса не учитывалась [12]. 
Результаты еще одного исследования 
с  участием 41 пациента подтверждают 
отсутствие возникновения ПМБ после 
резекции первичной опухоли в  течение 
среднего периода наблюдения, который 
составил 5  лет [13]. Согласно выводам, 
сделанным на  основании другого ис-
следования, в  котором приняли участие 
22  пациента, риск развития ПМБ в  те-
чение приблизительно 4  лет составляет 
23%  [14]. Таким образом, имеются зна-
чительные различия в  скорости разви-
тия ПМБ у  пациентов с  локализованной 
опухолью аппендикса; более того, собран-
ные данные либо устарели, либо огра-
ничены небольшой популяцией и/или 
относительно непродолжительным пе-
риодом наблюдения. Результаты фактор-
ного анализа в  рамках популяционного 
исследования разных когорт пациентов, 
проведенного группой Калифорнийского 
университета в  Сан-Диего, установи-
ли взаимосвязь между риском развития 
ПМБ и наличием муцина и клеток эпите-
лия вне аппендикса: 1,8% при отсутствии 
внеклеточного муцина и клеток эпителия, 
а также 6,5% при наличии ацеллюлярного 
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муцина и 26,5% при наличии клеток эпи-
телия вне аппендикса.

В  случае отсутствия перфорации 
LAMN и  симптомов муцинозного ново-
образования вне аппендикса пациенту 
показана аппендэктомия с последующим 
проведением радиологических, лабора-
торных и  клинических исследований. 
Некоторым пациентам с  перфорацией 
LAMN и  отсутствием либо незначитель-
ным поражением брюшины может быть 
показана выжидательная тактика, а реше-
ние о  проведении хирургической опера-
ции (см. раздел 1.3) может быть отложено 
до появления симптомов (прогрессирую-
щего) рака брюшины. Однако в случае яв-
ного или потенциального развития ПМБ 
в  результате перфорации LAMN может 
потребоваться более обширная операция 
(см. раздел 1.3).

В  одной системе классификации пред-
лагается описание двух типов LAMN: 
LAMN  I со  скоплением муцина в  червео-
бразном отростке и LAMN II со скоплени-
ем муцина и/или неопластических клеток, 
замещающих эпителий, в стенке подслизи-
стой основы аппендикса и/или периаппен-
дикулярной ткани с/без перфорации  [15]. 
Пациентам с LAMN II рекомендуют прове-
дение лапароскопической циторедуктив-
ной операции и HIPEC для снижения ри-
ска распространения опухолевых клеток, 
хотя данные, подтверждающие преиму-
щество этого метода по  сравнению с  бо-
лее традиционным подходом «наблюдай 
и жди», отсутствуют [15, 16].

1.2.2. НИЗКОДИФФЕРЕНЦИ-
РОВАННЫЕ ОПУХОЛИ 
АППЕНДИКСА

Муцинозные новообразования аппен-
дикса высокой степени злокачественности  
(HAMN) входят в  недавно выделенную 
группу муцинозных опухолей, похожих 
на  LAMN, но  с  признаками клеточной 

атипии, включая атипичные гиперхрома-
тические клетки, нарушение ядерно-цито-
плазматического соотношения и  потерю 
клеточной полярности (см. главу 12) [6]. 
Эти опухоли развиваются подобно адено-
карциномам и  способны метастазировать 
в лимфатические узлы и брюшину. Однако 
количественное определение риска рас-
пространения метастазов в  лимфатиче-
ские узлы и брюшину у пациентов с HAMN 
отсутствует.

Тем не менее специалисты большинства 
онкологических центров рекомендуют па-
циентам с  HAMN проведение правосто-
ронней гемиколэктомии (в виде первичной 
операции либо завершающего этапа после 
аппендэктомии); более того, учитывая вы-
сокий риск метастазирования в брюшину, 
центры по борьбе с онкологическими забо-
леваниями все чаще предлагают более ра-
дикальные операции для снижения риска 
метастазирования и/или профилактиче-
ские операции, сочетающие радикальную 
правостороннюю гемиколэктомию с право-
сторонней перитонэктомией, расширенную 
оментэктомию и (у женщин в постменопа-
узе) двустороннюю сальпингоофорэкто-
мию (ДСО) в комплексе с HIPEC.

По  имеющимся оценкам, ежегодная 
частота возникновения аденокарцино-
мы аппендикса  составляет 0,12  человека 
на миллион [2]. Обычно симптомы вклю-
чают боль в правой подвздошной ямке и/
или объемное образование в  брюшной 
полости; приблизительно в  90% случаев 
у пациента диагностируют острый аппен-
дицит. Поскольку у пациентов с аденокар-
циномой аппендикса отмечают высокий 
риск метастазирования в лимфатические 
узлы и  брюшину, им  часто рекомендуют 
проведение радикального хирургическо-
го вмешательства (включая радикаль-
ную правостороннюю гемиколэктомию, 
правостороннюю перитонэктомию, рас-
ширенную оментэктомию и ДСО) в ком-
плексе с  HIPEC, хотя этот подход до  сих 
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пор считается спорным, поскольку мно-
гие врачи продолжают рекомендовать 
«простую» правостороннюю гемиколэк-
томию.

Ретроспективное изучение опыта со-
трудников Института изучения злока-
чественных новообразований брюшины 
в  Бейзингстоке по  проведению циторе-
дуктивных операций (ЦРО) и HIPEC у па-
циентов с  HAMN, аденокарциномой ап-
пендикса и  карциномой из  бокаловидных 
клеток без метастазов доказывает, что ча-
стота метастазирования в брюшину выше 
по сравнению с метастазированием в лим-
фатические узлы (57% и 15% соответствен-
но); кроме того, у 37% пациентов зона по-
ражения брюшины выходит за  пределы 
стандартной правосторонней гемиколэк-
томии (рис. 1.2). Это говорит о  том, что 
проведения правосторонней гемиколэкто-
мии недостаточно для успешного излече-
ния большей части таких пациентов [17]. 
Более того, единичные метастазы в  под-
вздошно-ободочные лимфатические узлы 
наблюдались только у  одного пациента 
(1,6%), что означает, что правосторонняя 
гемиколэктомия с целью выявления мета-

статических очагов в лимфоузлах не всегда 
должна проводиться в  комплексе с  ЦРО 
и  HIPEC. Эти выводы наряду с  недавно 
опубликованными данными об  относи-
тельных достоинствах правосторонней 
гемиколэктомии в  комплексе с  ЦРО для 
определения степени злокачественности 
аденокарциномы аппендикса доказывают, 
что пациентам с низкодифференцирован-
ной опухолью аппендикса необходимо 
отдавать предпочтение методам лечения, 
состоящим в  профилактике метастази-
рования опухолевых клеток по  брюшине, 
а не правосторонней гемиколэктомии [18].

Опухоли аппендикса связаны с  высо-
кой частотой возникновения синхрон-
ных или  метахронных колоректальных 
новообразований. Было подсчитано, что 
у  более чем 50% пациентов со  злокаче-
ственными эпителиальными опухоля-
ми аппендикса развиваются синхронные 
или  метахронные колоректальные ново-
образования; поэтому всем пациентам 
с  опухолью аппендикса рекомендуется 
традиционная колоноскопия и колоноско-
пия под контролем ультразвукового иссле-
дования (УЗИ) [2].

Рис. 1.2. Частота метастазирования по брюшине и в лимфатические узлы у пациен-
тов с опухолями аппендикса высокой степени злокачественности (включая адено-

карциному) при отсутствии предоперационных симптомов наличия метастазов
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1.3. ПСЕВДОМИКСОМА 
БРЮШИНЫ

Псевдомиксома брюшины  (ПМБ), также 
известная как «желеобразный живот», ха-
рактеризуется и определяется накоплени-
ем большого количества муцина в  брюш-
ной полости. Это клиническое состояние 
возникает в результате действия феномена 
перераспределения при наличии первич-
ной муцинозной опухоли [6]. Симптомы 
ПМБ включают муцинозный асцит, опу-
холевые импланты, патологическое утол-
щение большого сальника (рис.  1.3 и  1.4, 
см. цв. вклейку) и  массивное пораже-
ние яичников у  женщин (рис.  1.5, см. цв. 
вклейку). Этот термин, который букваль-
но переводится как «ложная муцинозная 
опухоль брюшины» , был впервые предло-
жен Вертом в 1884 г., хотя первоначально 
считалось, что ПМБ вызвана первичным 
раком яичников, а  не  опухолью аппен-
дикса [19].

Ранее ежегодная заболеваемость ПМБ 
оценивалась в 1–2 случая на миллион [3]; 
однако фактически этот показатель мо-
жет достигать 3–4  операбельных случаев 
на миллион в год.

ПМБ почти всегда возникает при пер-
форации муцинозной опухоли аппендикса 
(рис. 1.6, см. цв. вклейку). В некоторых слу-
чаях макроскопическая картина перфора-
ции отсутствует; предполагается, что в по-
добных случаях речь идет о более ранней 
зарубцевавшейся перфорации (рис. 1.7, см. 
цв. вклейку).

Перфорация опухоли аппендикса  (ча-
сто скрытая и  бессимптомная) приводит 
к  распространению муцинозного содер-
жимого и  муцин-продуцирующих эпи-
телиальных клеток в  полости брюшины 
и  их  последующей диссеминации в  соот-
ветствии с феноменом перераспределения. 
Чаще всего поражаются правый латераль-
ный канал, правое и  левое поддиафраг-

мальные пространства (включая селезен-
ку), сальник и  карман Дугласа (включая 
яичники и матку у женщин). Характерно, 
что при этом тонкий кишечник и его бры-
жейка остаются относительно сохран-
ными. Вероятно, это происходит из-за 
непрерывной перистальтики тонкого ки-
шечника и  неинфильтративной природы 
клеток (рис. 1.3) [20].

Как уже упоминалось, ранее считалось, 
что ПМБ вызвана первичным раком яич-
ников [19]. Несмотря на то что некоторые 
опухоли яичников действительно могут 
становиться причиной распространения 
муцинозного компонента в брюшине, раз-
витие ПМБ крайне редко связано с этими 
новообразованиями. Доброкачественные 
муцинозные опухоли яичников способны 
в случае перфорации выделять ацеллюляр-
ное муцинозное содержимое в  брюшину, 
но  в  подобных случаях резекция первич-
ной опухоли приводит к  выздоровлению 
пациентки. Муцинозные аденокарциномы 
яичников  часто ведут себя как обычные 
аденокарциномы, а  метастазы по  брю-
шине обычно имеют локализованный ха-
рактер, отличный от манифестации ПМБ. 
Исключением из  этого правила является 
муцинозная опухоль низкой степени зло-
качественности, развивающаяся при тера-
томе яичника. Такая муцинозная опухоль, 
с  морфологической и  генетической точки 
зрения напоминающая муцинозную опу-
холь аппендикса, может приводить к  раз-
витию ПМБ [21, 22]. Отчасти можно ут-
верждать, что существуют определенные 
«новообразования аппендикса», развиваю-
щиеся при тератоме яичника, которые ве-
дут себя соответствующим образом.

Муцинозная аденокарцинома ободоч-
ной кишки  часто метастазирует по  брю-
шине, а  иногда опухоли брюшины могут 
иметь клинические симптомы ПМБ. В од-
ной группе у 4% пациентов с ПМБ был ди-
агностирован первичный колоректальный 
рак [23].
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Урахус  часто выступает в качестве лока-
лизации первичных опухолей, которые по-
хожи на муцинозные опухоли аппендикса 
и  могут приводить к  развитию ПМБ  [24]. 
Эти опухоли с  различной степенью кле-
точной дифференцировки во  время им-
муногистохимического исследования 
экспрессируют такие онкомаркеры желу-
дочно-кишечного тракта, как CK20, CDX2 
и MUC2.

К  первичным новообразованиям, про-
воцирующим развитие ПМБ, также от-
носят внутрипротоковые опухоли под-
желудочной железы и  опухоли органов 
желчевыводящей системы [25, 26], а также 
муцинозные кистозные новообразования 
брыжейки или прямой кишки [27, 28].

Традиционно ПМБ и  опухоли аппен-
дикса низкой степени злокачественности 
относили к  доброкачественным или  по-
граничным. Однако клинический опыт 
доказывает, что ПМБ относится к злокаче-
ственным опухолям.

В главе 12 мы подробно останавливаем-
ся на том, что современная классификация 
ПМБ основана на  клеточном компоненте 
муцина и степени его атипизма; в зависи-
мости от  этого выделяют ацеллюлярную 
муцинозную карциному брюшины низкой 
степени злокачественности, муцинозную 
карциному брюшины высокой степени 
злокачественности и муцинозную перстне-
видноклеточную карциному брюшины вы-
сокой степени злокачественности [6].

Хотя данная классификация позволя-
ет выделить различные прогностические 
группы, у  значительной части пациентов 
с  диагностированной муцинозной карци-
номой брюшины низкой степени злока-
чественности наблюдается быстрое про-
грессирование и/или ранний рецидив 
заболевания, что указывает на агрессивное 
поведение опухоли, не  соответствующее 
результатам гистологического исследова-
ния. Действительно, недавно полученные 
данные свидетельствуют о  том, что вы-

живаемость после ЦРО и  HIPEC зависит 
не  только от  степени злокачественности 
опухоли. Наиболее сильная взаимосвязь 
была установлена с тремя онкомаркерами: 
РЭА, CA19.9 и  CA-125 (рис.  1.8). Общая 
выживаемость пациентов с высокими зна-
чениями онкомаркеров заметно ниже не-
зависимо от  степени злокачественности 
опухоли, установленной на  основании 
результатов гистологического исследова-
ния [29].

Признаки и  симптомы  ПМБ включают 
боль в  животе, напоминающую боль при 
аппендиците, увеличение объема живота 
(часто в сочетании с потерей веса в другом 
месте) и  прогрессирующий муцинозный 
асцит, который приводит к  образованию 
«желеобразного живота» [30]. ПМБ часто 
выявляют случайно во  время визуализа-
ции поперечного сечения, лапаротомии 
или лапароскопических операций. В неко-
торых случаях симптомом ПМБ является 
скопление муцина в грыжевом мешке.

За последние два десятилетия метод ди-
агностирования ПМБ изменился в пользу 
результатов рентгенологического иссле-
дования вместо случайного обнаружения 
признаков заболевания во  время хирур-
гической операции. В  2000  г. ретроспек-
тивный анализ историй болезни 217 паци-
енток с  ПМБ показал, что у  большинства 
из них имелись подозрения на аппендицит 
или опухоль яичника [30]; с другой сторо-
ны, результаты недавнего анализа историй 
болезни 222 пациентов, прооперированных 
в Институте изучения злокачественных но-
вообразований брюшины в  Бейзингстоке 
в период с 2010 г. по 2012 г., показали, что 
приблизительно у 50% пациентов диагноз 
был поставлен на  основании результатов 
визуализации поперечного сечения (не-
опубликованные данные).

При отсутствии лечения ПМБ болезнь 
прогрессирует, что приводит к  развитию 
кишечной непроходимости, недостаточно-
сти питания и, в конечном итоге, к леталь-
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ному исходу. Кроме того, пациенты с high 
grade формой ПМБ подвергаются риску 
развития системного заболевания в  ре-
зультате диссеминации опухоли.

 Основным методом лечения ПМБ яв-
ляется циторедуктивная операция (ЦРО) 
в  комплексе с  гипертермической внутри-
брюшинной химиотерапией (HIPEC) [31]. 
Целью данного метода является макроско-
пическая резекция опухоли; это достига-
ется за  счет обширной резекции опухоли 
путем перитонэктомии в  сочетании с  ре-
зекцией внутренних органов. Стандартная 
циторедуктивная операция  включает 
двустороннюю резекцию париетальной 
брюшины, радикальную резекцию боль-
шого и  малого сальника, аппендэктомию 
или  правостороннюю гемиколэктомию 
и  двустороннюю сальпингоофорэктомию 
(ДСО) (часто в  сочетании с  гистерэкто-
мией у  пациенток); также в  зависимости 
от  стадии заболевания диафрагмальную 
перитонэктомию, резекцию кишечника, 
резекцию желудка, резекцию капсулы пе-

чени, спленэктомию, тазовую перитонэк-
томию, а  в  случае обширного поражения 
органов таза  — чрезбрюшную резекцию 
прямой кишки с  формированием одно-
ствольной концевой колостомы или  пет-
левой илеостомы [32, 33]. Максимально 
полная циторедукция (CC0 или  CC1, т.е. 
отсутствие макроскопически видимой 
опухоли или  остаточная опухоль разме-
ром <2,5 мм) достигается приблизительно 
у  80% пациентов. Основным ограничени-
ем является обширное поражение тонкого 
кишечника и его оболочек. Пациентам, ко-
торым проведение полной циторедукции 
невозможно, выполняют удаление макси-
мально возможного объема опухолевой 
ткани (major tumor debulking — MTD), ко-
торое обычно включает правостороннюю 
гемиколэктомию или  (суб)тотальную ко-
лэктомию с формированием концевой иле-
остомы в сочетании с резекцией большого 
сальника и спленэктомией [34]. У женщин 
также проводят ДСО и  гистерэктомию. 
Пациентам, подвергшимся полной цито-

Рис. 1.8. Общая выживаемость пациентов с псевдомиксомой брюшины 
с учетом повышения онкомаркеров
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редукции, и большинству пациентов, под-
вергшихся резекции максимально возмож-
ного объема опухолевой ткани, в полость 
брюшины вводят подогретый раствор 
митомицина (Митомицина С) (41–42 °C) 
в  течение 60  мин. Некоторым пациентам 
после полной циторедукции проводят ран-
нюю послеоперационную внутрибрюшин-
ную химиотерапию (EPIC) с применением 
5-ФУ, который вводят через внутрибрю-
шинный катетер в течение 4 дней [35].

Хотя основным методом лечения ПМБ 
является проведение циторедуктивной 
операции и  HIPEC, в  терапии пациентов 
с  LAMN и  муцинозным злокачествен-
ным новообразованием, локализованным 
в  правой подвздошной ямке и  полости 
таза, применяют альтернативные методы 
лечения. Лечение таких пациентов может 
быть ограничено проведением аппендэк-
томии (и цекэктомии в случае поражения 
основания аппендикса) и  обильное про-
мывание правой подвздошной ямки и по-
лости таза для удаления скопления муци-
на. Предполагается, что этого может быть 
достаточно при условии отсутствия клеток 
эпителия в муцине за пределами аппендик-
са, хотя пациенты с высоким содержанием 
клеточных элементов в  большей степени 
подвержены риску рецидива. Этот метод 
лечения особенно подходит для молодых 
женщин с  высокодифференцированной 
опухолью и  незначительным поражением 
брюшины, желающих в будущем иметь де-
тей, поскольку циторедуктивная операция 
и HIPEC приводят к постоянному беспло-
дию [36].

Специалисты Института злокаче-
ственных новообразований брюшины 
в  Бейзингстоке обладают 20-летним опы-
том лечения ПМБ. За  этот период более 
1000 пациентов с ПМБ прошли курс лече-
ния, который включал циторедуктивную 
операцию и HIPEC. После проведения пол-
ной циторедукции 5-летняя и  10-летняя 

выживаемость достигли 87,4% и 70,3% со-
ответственно; 5-летняя выживаемость по-
сле MTD составила приблизительно 39,2%, 
а 10-летняя выживаемость — 8,1% [35].

При постановке диагноза или подозре-
нии на ПМБ на основании результатов лу-
чевой диагностики или  диагностической 
операции рекомендуется ограничиться 
минимальным хирургическим вмешатель-
ством в брюшную полость до направления 
пациента в  онкологический центр по  ле-
чению злокачественных новообразований 
брюшины. Циторедуктивная операция 
и  HIPEC у  пациентов, которые уже под-
вергались хирургическому вмешательству 
и  резекциям, проходит намного сложнее 
и  травматичнее по  сравнению с  пациен-
тами, которым подобные манипуляции 
еще не проводились. Диагноз может быть 
поставлен на  основании лучевых мето-
дов диагностики, но, если необходимо 
получить подтверждение в  виде резуль-
татов гистологического исследования, 
рекомендуется проведение биопсии под 
контролем рентгеновского изображения 
или лапароскопическая биопсия сальника 
или  брюшины. Рекомендации по  выбору 
первичной стратегии лечения до  полу-
чения результатов исследований, а  также 
принятию окончательного решения от-
носительно метода лечения представлены 
на рис. 1.9 и 1.10.

Некоторым пациентам с high grade фор-
мой заболевания может быть рекомендова-
на адъювантная системная химиотерапия. 
Паллиативная системная химиотерапия 
показана пациентам с  ранними и  множе-
ственными рецидивами или неоперабель-
ной опухолью.

У  пациентов с  обширным поражением 
тонкой кишки, исключающим возмож-
ность проведения полной циторедукции 
или MTD, развивается кишечная непрохо-
димость, в результате которой их надолго 
переводят на парентеральное питание.
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КЛЮЧЕВЫЕ МОМЕНТЫ

 • К  злокачественным новообразова-
ниям брюшины относят различные 
группы заболеваний, которые отли-
чаются одинаковой моделью диссе-
минации в  соответствии с  феноме-
ном перераспределения.

 • Опухоли аппендикса и псевдомиксо-
ма брюшины являются моделью для 
анализа заболеваний брюшины.

 • Существует согласованная система 
классификации как опухолей ап-
пендикса, так и при их метастазиро-
вании по  брюшине, в  соответствии 
с  которой ПМБ является злокаче-
ственным новообразованием.

 • В качестве основного метода лечения 
аденокарцином аппендикса даже при 
отсутствии макроскопических при-
знаков рака брюшины на момент пер-
вичного обращения применяют ци-
торедуктивную операцию и  HIPEC, 
поскольку такие опухоли часто мета-
стазируют по брюшине после прове-
дения стандартной правосторонней 
гемиколэктомии.

 • Несмотря на  то  что полная циторе-
дукция и HIPEC представляют собой 
классический подход к лечению псев-
домиксомы брюшины, плановое уда-
ление максимально возможного объ-
ема опухолевой ткани у  пациентов 
с  запущенной формой ПМБ увели-
чивает выживаемость по  сравнению 
с паллиативным лечением.

ВЫВОДЫ
Опухоли аппендикса и  псевдомиксома 
брюшины обладают всеми признака-
ми злокачественного новообразования 
брюшины, зачастую требующего про-
должительного лечения; это превраща-
ет их  в  модель для анализа и  выбора 
стратегии лечения любого вида рака 
брюшины.
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