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腹膜假性黏液腺瘤$

(7(

%是一种发生在腹膜壁层'大网

膜及肠壁浆膜面的肿瘤#

,#-#

年
<26

将其归为既可以是低

度恶变性也可以是高度恶变性的肿瘤#以大量胶冻状腹腔积液

为特征#其发病率约为
,

"
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(在
,#-A

年我国公布的

+中国罕见病参考目录,中#

(7(

位于
-"B

种罕见病中的第
-""

位#本院于
,#-A

年
-

月收治了
-

例
(7(

患者#为了在临床工

作中更好地诊治
(7(

#现报道如下(

$

!

临床资料

患者男性#

A-

岁#退休工人#因间断腹胀伴双下肢水肿
%

月余#加重
-

月余于
,#-A

年
-

月
A

日入院(患者
%

月余前无

明显诱因出现间断腹胀'双下肢水肿#伴排尿困难#行泌尿系统

彩超检查显示前列腺肥大#遂于外院行经尿道前列腺电切术#

术后逐渐出现腹胀'进食差#频繁呕吐胃内容物#腹胀'双下肢'

阴囊水肿明显(当时行腹部超声显示大量腹水&行胃镜显示重

度反流性食管炎&结肠镜显示结肠多发息肉$升结肠
-;#5K]

#;/5K

'乙状结肠
-;#5K]#;"5K

%&查腹水病理检查显示!癌

胚抗原$
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#糖类抗原
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#糖类抗原
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#糖类抗 原
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#细胞角蛋白
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可溶性片段$
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#腹水未找到癌细胞#腹水原因未明(近
-

月

余患者腹胀'双下肢水肿较前明显加重#频繁呕吐胃内容物#病

程中患者食纳较差#体质量减轻约
%^

>

#于本院查肝功能显示

清蛋白
,%

>

"
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#右下腹彩超示右下腹可见
-#;#5K]";"5K

低

回声团块&腹部
!C

!腹盆腔内见大量低密度影#腹腔脏器受

压#肝脏表面可见多发局限性凹陷#肝脏形态不规则#各叶比例

失调#脾脏变形#轮廓清#腹部肠管走形紊乱#边界欠清#腹腔内

见多发不规则状肿块影#大网膜局部呈饼状改变#考虑腹盆腔

大量积液并多发肿块#考虑
(7(

可能性大$图
-
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!!

注!腹腔内可见大量液性低密度影#肝脏表面可见多发局限性凹

陷#肝脏形态不规则#各叶比例失调(

图
-
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腹部
!C

图

!!

注!腹部肠管走形紊乱#边界欠清#腹腔内见多发不规则肿块(

图
,
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盆腔
!C

图
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反复行腹腔穿刺引流术约
"

次#腹水较稠厚#不易抽出#一

抽即堵#需用粗大的穿刺针进行抽吸#共抽出胶冻状腹水约
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#反复查腹水病理回报未找到癌细胞#腹水细胞学检

查回报$图
"

%!细胞呈梭形或成纤维细胞样#糖原染色$

(4T

%

强阳性#

!Y4

显著增高#考虑
(7(

(考虑患者年龄较大'进食

量少'体型偏瘦#患者家属拒绝行手术及化疗治疗#给予行利

尿'抑酸'营养支持治疗(

图
/

!!

大网膜局部呈饼状改变

!!

注!细胞梭形或成纤维细胞样#

(4T

强阳性(

图
"
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腹水细胞学
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讨
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(7(

又称
(7(

综合征#出现胶样腹水'腹水或假性黏液

瘤性腹水#是
-%%,

年首次由
&D̂EG=?*̂

描述的#

-%%"

年
<@9G)

描述卵巢黏液性肿瘤时首次将其命名为
(7(

#其病因及发病

机制目前仍存在争议#过去认为其来源于阑尾'卵巢#近年来随

着免疫组化染色和基因学方法'聚合酶链反应研究的深入#认

为阑尾为
(7(

的主要来源#而卵巢多为其继发)

,

*

(本例患者

为男性#考虑其来源于阑尾(

由于本病发病率较低#临床上较为少见#临床医生尚缺乏

对于本病的警觉性#本病好发于
/#

"

.#

岁的女性#男女之比为

$f--

)

/+"

*

#本病早期缺乏特异性临床表现#误诊率极高#以本病

例为例#早期曾辗转数家医院#仍未发现本病(该患者早期主

要表现为胃肠道反应#如恶心'呕吐#泌尿系症状#随着腹水增

多#腹胀症状加重#恶心'呕吐症状加重#甚至出现厌食'胸闷'

呼吸困难'体质量进行性下降'低蛋白血症(据文献报道
(7(

的主要临床特征为大量胶冻状腹水'腹部进行性肿大'消瘦#诊

断性腹腔穿刺可作为诊断依据#但由于腹水检验阳性率不高#

由于腹部超声及
!C

方便性及无创性的优点#目前腹部超声或

!C

检查成为术前诊断本病的主要手段)

.

*

(

(7(

超声临床表

现)

A

*

!上至剑突下#下到耻骨联合处#病变范围较广#整个腹腔

内充满液性暗区#且不易移动#改变体位后腹水无明显移动#

肝'脾'子宫等脏器呈锯齿样或扇贝样改变#内部回声不均匀&

!C

征象主要为腹盆腔内充满黏液性团块'内脏表面呈扇贝形

压迹'黏液性腹水以及分房状的黏液团块)

B

*

(结合超声及
!C

表现有助于对
(7(

的诊断#但临床确诊率与操作中的熟练程

度及临床经验密切相关(

!=EKE

>

?=?E

等)

%

*曾报道在
A#_

患者

中肿瘤标记物
!Y4

和
!4-$+$

表达水平增高#有助于诊断#目

前关于该病确诊手段仍有赖于手术病理(

关于本病的治疗#尚没有关于本病根治手段的报道#目前

临床上主要以手术治疗为主#最大程度上清除腹腔内胶冻腹

水#术后辅助化疗(目前国内专家关于此病治疗所达到的共识

是应用肿瘤减瘤术$

!&T

%后行腹腔内热灌注化疗$

28(Y!

%#此

种治疗方法能更加直接地对疾病进行治疗#最大程度上减少疾

病可能引起的系统性风险)

$

*

(据
&=K=*I=K

O

)

-#

*报道#

!&T

联

合
28(Y!

对于低度恶变的
(7(.

年生存率可达到
A,;._

"

-##;#_

#对于高度恶变的
(7(.

年生存率为
#;#_

"

A.;#_

(

28(Y!

的常用抗癌药物有顺铂'卡铂'

.+

氟尿嘧啶'丝裂霉素'

环磷酰胺'阿霉素等#但目前对药物剂量及浓度仍存在争议#尚

缺乏统一标准(

(7(

进程较为缓慢#病史较长#病程可迁延数月至数年#

患者生存质量较低#预后差(该例患者的诊治说明对于临床上

出现顽固性腹水#在排除肝硬化腹水'结核性腹水'腹膜转移

癌'腹膜间皮瘤等临床上较为常见的疾病外#若腹水不易抽出#

或腹水为胶冻状#应高度怀疑本病#提高对本病的警觉性#结合

患者的彩超及
!C

结果#提高术前确诊率#尽量做到早发现'早

治疗#以期提高患者的生存质量(
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