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Аннотация. Псевдомиксома брюшины (ПМП) — редкое клиническое 
заболевание, характеризующееся диффузным внутрибрюшным студени-
стым асцитом, так называемым “желеобразным животом”, с муцинозны-
ми имплантатами на поверхности брюшины. Верт впервые ввел термин 
псевдомиксома брюшины в 1884 году. Первоначально считалось, что она 
возникает из-за перфорированной цистаденомы аппендикса. Однако 
в настоящее время он более широко используется для описания перито-
неального распространения новообразования, продуцирующего слизь, 
чаще всего из аппендикса, а также тонкой и толстой кишки, желудка, под-
желудочной железы, легких, молочной железы, желчного пузыря, фалло-
пиевых труб и яичников. Из-за своего ленивого поведения псевдомиксо-
ма брюшины часто обнаруживается случайно на  относительно поздней 
стадии во  время лапароскопии, лапаротомии или визуализирующих 
исследований для других медицинских целей. Псевдомиксома брюшины 
заслуживает рассмотрения как ‘пограничная злокачественная опухоль’ 
с изменяющимся прогнозом в зависимости от места происхождения.

Ключевые слова: псевдомиксома брюшины, аденоматозные полипы, му-
коцеле, циторедукция, митомицин С, онкомаркеры.

Пациенты с семейным аденоматозным полипозом 
(ФАП) демонстрируют повышенный риск разви-
тия муцинозной аденокарциномы червеобраз-

ного отростка. Мутация KRAS также присутствует в 70% 
аденом аппендикса. [1]

Предполагаемая заболеваемость псевдомиксо-
мой брюшины составляет примерно от 1 до 4 случаев 
на миллион в год. Первичный участок идентифицирует-

ся преимущественно как муцинозная аденокарцинома 
аппендикса. Средний возраст пациентов на момент по-
становки диагноза составлял 53  года. Женщины пора-
жаются чаще, чем мужчины. [2]

Существует несколько этапов, участвующих в  пато-
генезе псевдомиксомы брюшины. Первоначально опу-
холевые клетки, происходящие из муцинозного эпите-
лия червеобразного отростка, непрерывно выделяют 
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слизь в  просвет червеобразного отростка и  образуют 
мукоцеле, которое в конечном итоге разрывается. Сво-
бодно плавающие муцинозные эпителиальные опухо-
левые клетки затем имплантируются в различные части 
брюшной полости под действием тока внутрибрюшин-
ной жидкости и  силы тяжести, благодаря отсутствию 
у них адгезивных свойств. Это называется так называе-
мым ‘феноменом перераспределения’. Внутрибрюшин-
ная жидкость чаще всего реабсорбируется через пра-
вый параколический желоб к  правой гемидиафрагме 
и  большому и  малому сальнику, становясь, таким об-
разом, основными местами отложений опухоли, когда 
клетки попадают в  ловушку в  небольших лимфатиче-
ских системах. Гравитация является другим важным ме-
ханизмом перераспределения, который способствует 
накоплению опухолевых клеток в малом тазу, таких как 
ректовезикальный мешок или мешок Дугласа. [3,4]

Подвижные органы, такие как тонкая кишка и  ее 
брыжейка, обычно менее подвержены поражению 
по сравнению с более неподвижными частями, такими 
как антральный отдел, двенадцатиперстно-ювениль-
ный изгиб, связка Трейтца, илеоцекальная и ректосиг-
моидная области, на  ранней стадии процесса заболе-
вания. Но на терминальной стадии заболевания может 
быть охвачена вся брюшная полость. Имплантирован-
ные опухолевые клетки продолжают размножаться 
и вырабатывать большое количество слизи и в конеч-
ном итоге образуют муцинозный асцит в  течение ме-
сяцев или даже лет. Чрезмерная опухолевая нагрузка 
и  последующее высокое внутрибрюшное давление 
могут еще больше ограничить опорожнение кишеч-
ника и  даже привести к  непроходимости тонкой киш-
ки, требующей хирургической резекции. Сообщалось 
о  внебрюшинной инвазии в  основном в  плевральную 
полость. Лимфатические или гематогенные метастазы 
встречаются редко. [5,6,7]

Макроскопическое исследование часто выявляет 
обильный студенистый тазовый или брюшной муцин, 
или муцинозный асцит, сопровождающийся кистоз-
ными эпителиальными имплантатами на  поверхности 
брюшины. Эти повреждения варьируются в  размерах 
от  нескольких мм до  нескольких сантиметров. Также 
часто встречается большой ‘сальниковый пирог’.

Для псевдомиксомы брюшины было предложено 
несколько гистологических систем классификации. 
Ронетт и  др. сначала псевдомиксома брюшины была 
разделена на две группы: диссеминированный перито-
неальный аденомуциноз (DPAM) и перитонеальный му-
цинозный карциноматоз (PMCA). DPAM характеризует-
ся обильной слизью, содержащей скудные муцинозные 
эпителиальные клетки с минимальной цитологической 
атипией и  митотической активностью, в  то  время как 

PMCA  характеризуется более обильными муцинозны-
ми эпителиальными клетками с  цитологической ати-
пией высокой степени и  митотической активностью. 
В  2010  году Всемирная организация здравоохранения 
(ВОЗ) дополнительно усовершенствовала систему клас-
сификации. [8,9]

 ♦ Бесклеточный муцин: муцин в брюшной полости 
без опухолевых эпителиальных клеток.

 ♦ Низкодифференцированная муцинозная карци-
нома брюшины (синоним DPAM) представлена 
в виде пулов муцина с низкой клеточностью (ме-
нее 10%), невыразительной цитологией и нерас-
слаивающимся кубовидным эпителием. Опухо-
левые клетки расположены в  виде полосок или 
железоподобных структур. Инфильтративного 
роста нет.

 ♦ Муцинозная карцинома брюшины высокой сте-
пени злокачественности (синоним PMCA): пулы 
муцина с высокой клеточностью, умеренной / тя-
желой цитологической атипией, многочисленны-
ми митозами и решетчатой формой роста. Часто 
присутствует деструктивная инфильтративная 
инвазия в нижележащие органы.

 ♦ Муцинозная карцинома брюшины высокой сте-
пени злокачественности с  перстневидными 
клетками: любое поражение с компонентом пер-
стневидных клеток, классифицируемое отдельно 
из-за их худшего прогноза.

Исследователи предположили сверхэкспрессию 
MUC2 в качестве молекулярного маркера для PMP ки-
шечного происхождения. Опухоли аппендикса также 
экспрессируют CK20, CEA и CDX2 и обычно отрицатель-
ны для CK7 и  CA  125. Также имеются сообщения о  по-
тере экспрессии белка генов репарации MLH1 и PMS2. 
[10,11,12]

На  начальной стадии псевдомиксома брюшины ча-
сто протекает бессимптомно или сопровождается не-
специфическими признаками и  симптомами, которые 
иногда ошибочно диагностируются как синдром раз-
драженного кишечника. По мере прогрессирования за-
болевания у  пациентов могут проявляться симптомы, 
похожие на  аппендицит, увеличение обхвата живота, 
наличие тазовых масс или недавно возникшая грыжа. 
Более запущенное заболевание может привести к взду-
тию живота, асциту, непроходимости кишечника и  на-
рушению питания. [13,14,15]

Физикальное обследование может выявить взду-
тие живота с  пальпируемым сальниковым налетом. 
Ректальное исследование может выявить отложения 
в мешке Дугласа или ректовезикальном мешке. У жен-
щин могут прощупываться образования в  яичниках. 
[16,17]
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Компьютерная томография с  контрастированием 
грудной клетки, брюшной полости и  таза в  настоящее 
время является методом визуализации выбора для 
диагностики псевдомиксомы брюшины. Типичным ви-
дом КТ является ‘зубчатость’ поверхности печени и се-
лезенки, вызванная локализованными скоплениями 
муцина, который отличает муцин от  жидкого асцита. 
Муцинозный материал похож по плотности на воду. Су-
ществуют также островки более высокого ослабления 
из-за рассеянных твердых элементов и кальцификации 
в  муцинозном материале. Однако первичное пораже-
ние аппендикса может отсутствовать или его трудно 
идентифицировать при визуализации. По  сравнению 
с КТ, МРТ с добавлением гадолиния более чувствитель-
на при локализации опухоли и  оценке тонкой кишки, 
а также гепатодуоденальной связки. ПЭТ / компьютер-
ная томография может быть полезна при более агрес-
сивных вариантах, выявляя экстраабдоминальные за-
болевания. [18,19]

Установлено, что онкомаркеры имеют прогности-
ческую ценность и  полезны для наблюдения за  паци-
ентами после лечения. Обнаружено, что CEA и CA 19.9 
имеют высокий уровень PMP аппендицитного проис-
хождения. Также обнаружен высокий уровень CA  125, 
но с вовлечением яичников. [20]

Окончательный диагноз основывается на  гистопа-
тологическом исследовании биопсии и хирургического 
образца с  помощью лапароскопии или лапаротомии, 
особенно когда клинические и  рентгенологические 
проявления неспецифичны. Чрескожная биопсия под 
контролем изображения имеет ограниченную цен-
ность, поскольку результирующим материалом может 
быть бесклеточный муцин. [21]

Традиционное периодическое хирургическое лече-
ние было менее предпочтительным из-за неизбежно-
го рецидива заболевания и  более высокого риска по-
вторных операций. В настоящее время рекомендуемое 
стандартное лечение ПМП состоит из  полной циторе-
дукции (CRS) и  гипертермической внутрибрюшинной 
химиотерапии (HIPEC). Целью CRS является удаление 

всех видимых опухолей. Резекция считается завершен-
ной, если не  осталось образований размером более 
2,5  мм. HIPEC нацелен на  уничтожение любых макро-
скопических или микроскопических остатков опухоли. 
Наиболее часто используемым химиотерапевтическим 
средством является митомицин С  (MMC), и  причиной 
нагревания является увеличение проникновения пре-
парата. Базовую компьютерную томографию, а  также 
определение онкомаркеров рекомендуется проводить 
через 3 месяца после операции, а затем каждые 6 ме-
сяцев для контроля рецидива. Выборочная операция 
второго взгляда при рецидиве рассматривается для 
отдельных пациентов. Однако, поскольку CRS  / HIPEC 
является агрессивным методом лечения, перед опера-
цией следует тщательно оценить сопутствующие забо-
левания. А пациенты с поражениями высокой степени 
или клеточными компонентами перстневидного коль-
ца с оценкой эффективности ECOG (Eastern Co-operative 
Oncology Group) от 2 до 3 имеют значительно более низ-
кую общую выживаемость после операции. Этим паци-
ентам может быть полезна обширная паллиативная ре-
зекция для улучшения качества жизни. Было показано, 
что послеоперационная системная химиотерапия при-
носит пользу пациентам с  опухолью высокой степени 
злокачественности после CRS / HIPEC, но не пациентам 
с опухолью низкой степени злокачественности. Однако 
в настоящее время не существует общепринятого стан-
дартизированного плана. Предоперационная систем-
ная химиотерапия, как правило, не помогает. [22,23,24]

Прогноз псевдомиксомы брюшины тесно коррели-
рует с  гистопатологической классификацией. Десяти-
летняя выживаемость пациентов с  опухолями низкой 
степени злокачественности  / DPAM составляет 63% 
по  сравнению с  40,1% у  пациентов с  опухолями высо-
кой степени злокачественности / PMCA и 0% у пациен-
тов с  опухолями высокой степени злокачественности 
с перстневидными клетками после лечения CRS / HIPEC 
в  одном недавнем исследовании. Однако данные раз-
личаются в  разных исследованиях. Прежде всего, па-
циенты, которые проходят CRS  / HIPEC, имеют лучший 
долгосрочный результат, чем те, кто проходит опера-
цию по удалению опухоли. [25]
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