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腹膜假黏液瘤的诊断与治疗研究进展
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摘 要!腹膜假黏液瘤是一种罕见的临床综合征"主要来源于阑尾黏液肿瘤"以腹腔内充满
黏液或胶冻样腹水为特征$发病率每年约

>?7;;

万
!<?7;;

万$由于其进展缓慢"无特异性临床
症状"容易导致误诊$ 超声%

-@

等影像学检查有助于诊断$ 目前细胞减灭术与腹腔热灌注化疗
相结合的综合治疗策略已经成为腹膜假黏液瘤标准的治疗方法" 然而术后高复发率仍是亟待
解决的难题$ 肿瘤减灭程度是影响生存预后的重要因素"而全身化疗能否获益尚存在争议$
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腹膜假黏液瘤)

Z10'G&N5O&N* Z0(/M&)0/

"

KWK

'是

一种肿瘤细胞通过*再分布现象+在腹腔内播散种

植"并以产生大量黏液或胶冻样腹水为主要特征的

临床罕见病,

7F!

-

$

7bb<

年
c0(M.

首次使用腹膜假黏液

瘤的概念,

>

-

$

7=>$

年
A&Y0(M

提出一个假说"当阑尾

黏液囊肿破裂后" 逸出的上皮细胞在腹腔内种植"

并继续分泌黏液"从而导致
KWK

,

>

-

$由于可用的数据

有限"

KWK

确切的发病率尚不清楚" 最初提出的发

病率约为
7?7""

万
\!?7""

万" 而最新一项研究预测

发病率在每年
>?7""

万
\<?7""

万"甚至可能更高 ,

<

-

$

虽然
KWK

主要来源于穿孔的阑尾黏液性肿瘤" 但也

可来源于其他器官"如卵巢%胰腺%脐尿管%结直肠以及

畸胎瘤等,

HF7"

-

$

KWK

生物学行为呈惰性生长"进展缓

慢"缺乏特异性临床表现"早期发现较困难"多数患

者出现症状时往往已经是肿瘤晚期$传统治疗方式以

简单穿刺引流腹腔积液或反复手术减瘤为主" 预后较

差$

!"

世纪
="

年代提出的肿瘤细胞减灭术!
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' 与腹腔热灌注化疗!
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' 联合的综

合治疗模式" 使部分患者
7"

年生存率从
>"d

提高

至
B>d\$<d

,
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-

" 目前已经成为
KWK

最有效的治

疗方案$ 然而"如何减少术后复发"改善患者生存情

况仍是一项难题$ 本文就
KWK

的诊断%治疗进展综

述如下$

#

诊 断

/0/

临床表现

KWK

临床表现差异较大"通常与腹腔内黏液积

综

述

#;><
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聚的程度有关! 由于其起病隐匿"进展缓慢"早期往

往没有任何症状或表现出易误诊为胃肠道疾病的轻

微症状! 随着腹腔内黏液不断的增加" 逐渐出现腹

胀#腹痛#腹腔积液#腹部包块以及饮食量减少#恶

心#呕吐#肠梗阻等症状! 部分患者可能出现类似急

性阑尾炎表现的右下腹疼痛" 而在女性患者中可能

以妇科症状或卵巢肿物就诊" 此外还可能表现出腹

部以外的症状如腹股沟疝#黏液尿等$

#%&#'

%

!

查体时可以发现腹部膨隆"腹围增大"肠鸣音减

弱! 腹部触诊有揉面感"压痛#反跳痛等腹膜刺激征

往往不明显"有时可触及质韧的包块!由于黏液性腹

水流动性差"移动性浊音常表现阴性!

!"#

影像学检查

#(!)*

彩 超

超声简单便捷" 可做为
+,+

的首选检查方式!

典型超声表现为$

*-.*/

%

&腹盆腔大量流动性差#透声差

的液性暗区"内有絮状#点状强回声及分隔带"当探

头加压冲击时"暗区中点状强回声呈'礼花样(改变)

肝#脾等脏器周边呈锯齿样或扇贝样)腹膜#大网膜

弥漫性增厚)肠管广泛粘连"蠕动力减弱)有时可见

肿大增粗的阑尾"呈'腊肠(样改变"甚至可见阑尾壁

连续性中断!

罗丹等 $

*0

%指出超声对囊实性病变分辨率较好"

可以更清楚地显示腹腔内黏液性病变及
12

上无法

显示的微小病灶" 通过计算超声腹膜癌指数可以预

测肿瘤的可切除性" 对临床治疗方案的选择以及预

后评估有着重要价值!

#(!(!

计算机体层扫描!

12

"

12

相对超声检查有其独特的优势" 是
+,+

术

前诊断及术后随访最常用的检查方式! 典型
12

表

现为 $

!3.!*

%

&腹盆腔大量积液或多发类圆形囊实性肿

块"积液密度通常高于常见腹腔积液的密度)增强扫

描时无明显强化或仅肿瘤边缘轻微强化)肝#脾周围

可见'贝壳样(压迹)病变局限在腹腔内"不会累及腹

膜后间隙!

12

可以清楚地显示病变分布范围以及与

各脏器之间的相互关系" 但是对小肠及肠系膜受累

情况的敏感性较低 $

!!

%

! 贾红敏等$

!4

%提出通过
12

多

平面重建及容积重建技术评判
+,+

患者有无小肠

袢聚集"预判小肠系膜有无挛缩!

5678769

等 $

!%

%专门针对
+,+

提出了一个
12

评

分系统" 基于肝周区域
'

个位置" 预测肿瘤可切除

术"灵敏度为
0%:

"特异度为
/#:

!

#(!(4

磁共振成像!

,;<

"

,;<

与
12

影像特征基本类似" 但在区分黏液

和普通腹腔积液时更敏感!

,;<

还可以更好地显示

肠壁与肿瘤的边界"评估小肠尤其是胃小弯#十二指

肠受累情况$

#

%

!

#(!(%

正电子发射型计算机断层扫描
=+>2.12?

+>2.12

在
+,+

诊断中的作用尚有争议" 通常

认为在诊断
+,+

时价值不大"但
+>2.12

有助于发现

腹腔以外的转移病灶$

!'.!-

%

! 也有研究认为
+>2.12

在

评估病理级别# 能否完全减瘤和预测肿瘤复发时有

一定帮助$

!$.!0

%

!

*)!)'

全消化道造影

通过碘剂消化道造影" 进一步了解肠道运动情

况#有无扩张#梗阻以及肠系膜有无挛缩!需要注意的

是"消化道造影应避免使用钡剂"以免加重肠梗阻!

!"$

肿瘤标志物

肿瘤标志物在
+,+

诊断方面的研究较少"虽然

多数
+,+

患者会出现血清
1>@

#

1@*!'

#

1@*00

等肿

瘤标志物升高"但由于缺乏特异性"诊断价值有限$

43

%

!

有研究认为" 通过检测肿瘤标志物水平可以评估肿瘤

侵袭程度# 腹膜肿瘤负荷以及肿瘤细胞增生活性$

4*

%

!

而当联合检测腹腔积液肿瘤标志物时" 可能有助于

+,+

病理级别的判断$

4!

%

!

肿瘤标志物主要用于术后复查和早期发现复发$

44

%

!

研究发现"肿瘤标志物升高的患者"术后复发的风险

明显增高 $

4%.4-

%

"而在治疗后复查过程中出现肿瘤标

志物升高"往往提示肿瘤复发$

44

"

4$

%

!

!"%

腹腔穿刺

腹腔穿刺是一种常用的诊断方式" 但是对于

+,+

来说" 由于腹腔积液大多为黏液或胶冻样"很

难通过穿刺针抽出!另外"穿刺液里可能没有或仅少

量的上皮细胞"很难通过典型细胞学特征进行诊断!

但在腹腔穿刺中能够抽出黏液或胶冻样物"对
+,+

的诊断有重大的提示价值$

4/

%

!

!"&

腹腔镜检查

腹腔镜探查可以在较小创伤下尽可能地全面观

察腹腔内病变情况"评估肿瘤程度"为制定手术方案

提供依据"避免开腹给患者造成的损伤"同时可以进

行多处活检"提高诊断的准确率$

40.%3

%

!

!"'

病理学诊断

+,+

病理学分类及诊断标志一直都具有挑战

*34'
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性且存在争议!先后有过多种分类标准!甚至有过一

些相互混淆和重叠的概念 " 最早的病理分类是

Q&))0>>

等 #

R7

$在
7SST

年提出的!将
;<;

分为三种类

型% 播散性腹膜黏液性腺瘤病 &

=/110?/)*>0= E0(/!

>&)0*+ *=0)&?'3/)&1/1

!

I;B<

'(腹膜黏液癌病&

E0(/!

>&)0*+ ?'3/)&'1 3*(3/)&?*>&1/1

!

;<-B

'( 中间类型

&

E0(/>&)0*+ ?'3/)&'1 3*(3/)&?*>&1/1 C/>. /)>0(?0=/*>0

,0*>'(01

!

;<-B!U

'"

!"7V

年腹膜表面肿瘤学国际联

盟&

;O2AU

'达成的专家共识 #

R!

$

!将
;<;

分为
R

类%

无细胞性黏液(腹膜低级别黏液癌(腹膜高级别黏液

癌和腹膜高级别黏液癌伴印戒细胞&

W*K+0 7

'"

免疫组织化学特异标志物有助于
;<;

来源的判

断!阑尾来源通常表现为%

-X$HYL

(

-X!"HYL

(

-ZB

&

Y

'(

-I[!HYL

(

<\-!HYL

(

<\-TB-HYL

(

ZQH]L

和
;QH]L

#

RN

$

"

!

治 疗

!"#

手术治疗

手术一直是
;<;

的主要治疗方式"传统手术以

简单减瘤为主!虽然短时间内可改善患者症状!但术

后复发率高!需要多次手术!预后较差" 目前公认最

有效的治疗方式是
-QO

与
@U;Z-

相结合的综合治

疗策略#

RR]RV

$

" 尽管缺少前瞻性研究证实!但越来越多

的回顾性研究报道了该方式取得的良好的临床效

果" 肿瘤细胞减灭最终目的是尽可能清除包括原发

病灶(腹膜(大网膜及受累脏器在内所有肉眼可见的

肿瘤" 研究结果显示! 肿瘤减灭程度&

3&?E+0>0)011

&, 35>&(0='3>/&)

!

--

'是影响预后的重要因素!完全

减瘤患者的生存时间明显优于姑息减瘤者 #

77]7N

$

" 腹

膜癌指数&

E0(/>&)0*+ 3*)30( /)=0^

!

;-U

'是描述腹膜

肿瘤累及程度的一个定量指标! 高
;-U

被认为是

-QO

相对禁忌证!因为它显著增加了并发症的发生率

和死亡率#

R$

$

!以及对生活质量有重大影响#

R_

$

"

W(/++/)4

等#

RS

$提出针对高
;-U

患者!可采用两次手术进行减

瘤! 以降低手术并发症发生率和死亡率" 由于多数

;<;

患者就诊时已经是疾病晚期!很难达到完全减

瘤" 翟喜超等#

T`

$提出将患者分为临床早期和临床晚

期!对于临床早期的患者应按照
-QO

程序!尽可能

切除所有肉眼可见肿瘤!包括原发病灶(腹膜(大网

膜以及受累及的脏器)而对于临床晚期的患者!则以

解决患者主要症状! 改善生活质量的个体化治疗策

略为主!避免盲目追求完全减瘤而扩大手术范围!导

致术后并发症增加!影响患者预后"

!"!

化 疗

!9!97

腹腔灌注化疗

腹腔灌注化疗是治疗
;<;

重要的辅助方式!包

括术中腹腔热灌注化疗&

@U;Z-

'和术后腹腔灌注化

疗" 术中
@U;Z-

在
-QO

完成后进行!有开放式和封

闭式!化疗药物通常使用丝裂霉素(顺铂(奥沙利铂(

T]

氟尿嘧啶(多西他赛等!循环速度控制在
R""a7"""?F

!

加热温度至&

RN""9T

'

#

!治疗时间
V"aS" ?/)

#

7N

!

T7

$

" 术

后腹腔灌注化疗目前主要有两种方式!一种是普通

腹腔灌注化疗!将化疗药物灌入腹腔!保留
!R .

后

放出!不进行加热和循环)另一种是与术中基本相同

的方式"

!9!9!

新辅助腹腔内化疗

;(*K.'

等 #

T!

$报道了
!$

例首次评估无法达到完

全减瘤的
;<;

患者! 在接受新辅助腹腔内化疗后!

TR9TM

的患者达到了完全减瘤!但是该研究未说明新

辅助腹腔内化疗疗程数目"

7

例
;<;

患者接受
7!

个

疗程新辅助腹腔内化疗后!同样达到了完全减瘤#

TN

$

"

这似乎为
;<;

的治疗提供了一项新的方式!有待更

$%&'( ) *%+,-'-./0%' 0'%11/2/0%+/-3 -2 *4*

7"NV
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期

大样本验证!

!%!%&

全身化疗

全身化疗不是推荐的必要治疗程序" 是否实施

主要依赖于各中心治疗经验! 术前新辅助化疗不能

改善总生存期 #

'()''

$

"甚至有结果显示术前新辅助化

疗是
*+*

的不良预后因素#

',)'$

$

! 研究发现"低级别

阑尾来源
*+*

患者在
-./012*3-

治疗后" 接受全

身化疗无法获益"但高级别
*+*

患者接受全身化疗

有延长整体生存期的趋势#

''

"

'4),"

$

! 对于无法手术的晚

期
*+*

患者"全身化疗或许可改善生存质量#

,5

$

"联合

新血管生成抑制剂或许可延长生存期#

,!),&

$

!

!%!%(

其他治疗

*+*

其他治疗包括放疗 #

,(

$

%免疫治疗%生物治

疗等"文献中仅见个案报道"临床应用较少!

&

预 后

目前研究发现"减瘤程度%病理级别%肿瘤标志

物以及
12*3-

是影响
*+*

患者预后的重要因素!

-678

等#

55

$报道了一项来自
5,

个中心
! !94

例
*+*

患者的研究" 结果显示接受
-./012*3-

治疗后中

位生存时间为
59,

个月"中位无进展生存期为
94

个

月"

&

%

'

%

5:

和
5'

年生存率分别为
4:;

%

$(;

%

,&;

和

'9;

" 其中
--!"<#

的患者
'

年生存率高达
4';

!

!:#,

年
=>?8@A

等 #

5!

$在单中心
5 """

例患者的研究

指出" 接受
--!"<5

的患者
'

年和
5"

年总生存率分

别为
4$%(;

和
$"%&;

"而
--!!<&

的患者
'

年和
5"

年

生存率分别为
&9%!;

和
4%5;

!

!"!"

年夏奥等#

5&

$报道

了国内最大样本量的单中心研究结果"

'

年%

5"

年生

存率分别为
'!%$;

%

((%4;

"

--!"<5

患者和
--!!<&

患

者
'

年%

5"

生存率分别为
$$%";

%

,(%&;

和
('%4;

%

&9%(;

! 虽然与国外研究结果存在偏差"但仍显示出

-./012*3-

良好的预后"也显示出完全减瘤是影响

*+*

患者预后的重要因素! 然而
-./012*3-

在带

来良好生存效果的同时" 也伴有较高的手术并发症

发生风险" 因此选择适当的患者和在有经验的治疗

中心接受治疗是非常重要的!

肿瘤标志物升高是
*+*

预后不良的独立相关

因素"

B8CD8EF8?

等#

&(

$报道了
'#9

例接受
-./012*3-

治疗的阑尾来源
*+*

患者"术前肿瘤标志物正常的

患者无病生存率和总体生存率显著更高! 而
G8>

3HI>

等#

&,

$的研究发现"当
-3=

%

-=#!'

%

-=#99

高出

正常水平
&

倍以上" 比组织学亚型更能预测更差的

预后!

J6K7

等#

,'

$荟萃分析近
!"

年发表的文献"结果

发现在接受减瘤手术但不能接受完全细胞减灭术的

*+*

患者中"低级别
*+*

比高级别
*+*

预后更好!

近年来" 新型基因测序技术逐渐成熟并应用于

*+*

的基础研究! 与
*+*

相关的基因主要有
L!

.=/

%

MN=/

%

B*'&

等"基因突变是
*+*

预后不良的

相关因素#

,,

$

!

(

随 访

在手术后
'

年内"建议
&O,

个月复查
5

次"包括

肿瘤标志物% 腹盆腔增强
-B

!

'

年以后每年复查
5

次! 尽管在
-./012*3-

综合治疗策略下"

*+*

获得

良好的效果"但术后复发率仍高达
!4;

! 而对于肿

瘤复发后如何治疗"尚无统一的标准! 但普遍认为"

肿瘤复发患者再次治疗必须个体化" 再次接受手术

仍能获益!

'

小 结

腹膜假黏液瘤发病机制尚不清楚" 虽然其生物

学行为表现为惰性"但缺乏有效的治疗"预后较差!

目前公认最有效的治疗方式为
-./012*3-

"部分患

者接受治疗后可显著延长生存期! 同时这也一项比

较复杂的手术方式"手术并发症发生率高"建议在有

经验的中心进行!
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