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Summary

Streszczenie |

Primary peritoneal serous carcinoma (PPSC) is a rarely diagnosed malignancy. Furthermore, use of differ-
ent terminology and classifications in reporting particular cases precludes collection and presentation of reli-
able epidemiological data. As a consequence, we lack adequate experience, enabling confident management
of patients with this diagnosis. On histological grounds, PPSC is a neoplasm identical to invasive epithelial
ovarian cancer. Also, patients present a similar profile of clinical symptoms. Most often these include
abdominal pain, gastrointestinal disorders and weight loss. Clinical staging is based on surgical-pathologi-
cal criteria of advanced ovarian cancer. Therapeutic management, i.e. combination of cytoreductive surgery
and chemotherapy, is similar to that used in the treatment of late-stage ovarian cancer. Systemic adjuvant
and palliative treatment includes chemotherapy protocols based on platinum derivates, recently combined
with paclitaxel. Proper administration of combined treatment yields a high response rate and mean survival
time of about 40 weeks. Prognosis in PPSC is not fully elucidated. Some studies indicate that prognosis is
similar to that seen in late-stage ovarian cancer, while others report worse outcomes and shorter survival.
Unfavourable prognostic factors include: suboptimal cytoreduction, poor general condition, advanced age
of patient and 4" clinical stage. Data gathered hitherto point to highly similar natural course of PPSC and
ovarian cancer, justifying the same therapeutic approach in both these conditions.

Key words: primary peritoneal serous carcinoma, advanced ovarian cancer, diagnosis, treatment, prognosis

Pierwotny surowiczy rak otrzewnej (primary peritoneal serous carcinoma, PPSC) jest nowotworem rzadko roz-
poznawanym. Jednocze$nie stosowanie rdznej terminologii i klasyfikacji poszczegolnych przypadkow nie po-
zwala na przedstawienie wiarygodnych danych epidemiologicznych. W zwigzku z powyzszym brak jest wy-
starczajacego doswiadczenia w postgpowaniu z chorymi z tym rozpoznaniem. PPSC histopatologicznie jest
nowotworem o utkaniu identycznym z inwazyjnym nabtonkowym rakiem jajnika. Pacjentki manifestujg takze
podobny profil objawdw klinicznych. Najczesciej sg to dolegliwosci bolowe ze strony jamy brzusznej, zabu-
rzenia pracy przewodu pokarmowego, ubytek masy ciata. Do oceny stopnia zaawansowania wykorzystuje si¢
kryteria oceny chirurgiczno-patologicznej zaawansowanego raka jajnika. Rowniez postgpowanie terapeutyczne
— skojarzenie operacji cytoredukcyjnej z chemioterapia, jest analogiczne do leczenia zaawansowanego raka
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jajnika. W systemowym leczeniu uzupelniajacym i paliatywnym stosowane sg schematy chemioterapii oparte
na pochodnych platyny, obecnie w potaczeniu z paklitakselem. WiaSciwe przeprowadzenie leczenia skojarzo-
nego pozwala na uzyskanie wysokiego odsetka odpowiedzi i Srednich przezy€ siegajacych 40 miesiecy. Nie jest
do kofica wyjasniona kwestia rokowania w PPSC. Niektdre badania wskazuja na podobiefistwo do rokowania
w zaawansowanym raku jajnika, natomiast inne donosza o gorszych wynikach leczenia i krotszym przezyciu
chorych. Do niekorzystnych czynnikow prognostycznych naleza: nieoptymalna cytoredukcja, gorszy stan 0gol-
ny, starszy wiek pacjentek oraz IV stopiefi zaawansowania choroby. Dotychczas zgromadzone dane przema-
wiaja za znacznym podobiefistwem przebiegu naturalnego PPSC i raka jajnika, co upowaznia do stosowania
takiego samego postepowania terapeutycznego w obu tych jednostkach chorobowych.

Stowa kluczowe: pierwotny surowiczy rak otrzewnej, zaawansowany rak jajnika, rozpoznanie, leczenie, rokowanie

Coaep:xanue |

TlepBUYHbIIT CBIBOPOTOYHBII PaK OPIOIINHBI (COKPAILCHHOE Ha3BaHNUE Ha aHIVINMIICKoM si3bike, ITTICK) orno-
CUTCS K PEJKO PACIIO3HABAEMBIM HOBOOOPa3oBaHysiM. OHOBPEMEHHO YIIOTPEOIICHNE PAa3HON TEPMIHOJIOIMN
1 KJIaCCUPUKALVIN OTAEIBHBIX CIyYaCB HE [JACT BOSMOZKHOCTH IIPE/CTABIICHIS JOCTOBEPHBIX DIIUZIEMIIOTIOT -
YECKIMX HaHHBIX. B CBSI3M € yKa3aHHBIMM OOCTOSTEIILCTBAMM HAOIIONACTCS HEAOCTATOK JJOCTATOYHOI'O OIIBITA
B OTHOLICHNY GOJIBHBIX C PACCMATPUBAEMBIM pactiosHaHneM. C IMCTONATOIONTYECKON TOUKY 3PEHNUS TIEp-
BUYHBII CBIBOPOTOUHBIN PaK OPIOIINHEI SBISIETCS HOBOOOPA30OBAHMEM CO CTPYKTYPOI MACHTIMHON HabIIO-
JaEMOJI [IPY MHBA3VOHHOM SIIUTEIINATIBHOM PAKe SIMYHMKA. [TalMeHTKY BCIIOMUHAIOT TAKKE O HOJ00HOM
poduie KIAMHIYIECKUX CUMIITOMOB. Yarrie Bcero 9To 60s1eBble HEYIM CO CTOPOHBI OPIOIIHO II0JIOCTH,
PacCTPOYICTBA AESTEILHOCTY INIIEBAPUTEILHOTO TPAKTA, YOBLIb MAcchl Tesia. [y OLICHKI CTCIICHN Pa3Bl-
TS HEAYTA VCTIOIB3YIOTCS KPUTEPUM XMPYPTMIECKON U ITATOJIOTUIECKON OI[EHKN Pa3BUTOTO PaKa SAMIHMKA.
TakzKe TEpareBTNYECKOE OBEACHIE COYCTAHNE IIMTOPEAYKIIMOHHON OIICPALV U XMMMOTEPAIINI aHAJIOT Y-
HO JIEYEHNMIO Pa3BMUTOTO PaKa SMYHMKA. B cricTeMHOM JOMOSTHUTEIEHOM U AaJUIMATUBHOM JICUCHNN TIPUIME-
HAIOTCS CXEMBI XMMMOTEPANINY OCHOBAHHBIE Ha IIPOV3BOJHBIX IIJIATUHEI, B HACTOSIIIEE BPEMS B COETMHEHUN
¢ makymTarcesoM. I1paBuIbHO IIPOBEAEHHOE COUETAEMOE JIEYEHNE CO3AET BOZMOKHOCTD IIOJIYUUTh BBICO-
KM TIPOLICHT OTBETOB ¥ CPEJHEE BPEMS IIPONOJIKEHIS Ku3Hn fnocturaioriee 40 mecsames. OnHako 10 cux
0P IIOJIHOCTBIO HE BBISICHEH BOIIPOC IIPOTHO3MPOBAHISE IIPY IIEPBUYHOM CHIBOPOTOYHOM PaKe OPIOIINHBL.
HexorTopsle mccienoBaams yKa3pIBaloT Ha CXOJCTBO C IIPOTHO3MPOBAHMEM IIPM Pa3BUTOM PaKe ANYHMKAE,
3aTO [IPyIViE TOBOPST O XYALINX PE3YJIBTATAX JICUCHVS 1 60JICE KOPOTKOM COXPAHCHIISI 2KU3HI Y OOJIBHBIX.
K orpuiaTesisHbIM IPOrHOCTIYECKIM (PAKTOPAM OTHOCSITCS: HEOIITMMAJIBHAS LIMTOPEAYKIIL, IUIOXOE obIiee
COCTOSIHME 3[0POBBS, OOJIEE TIO3/IHMIT BO3PACT MALMEHTOK, 4 TAKIKE YCTBEPTAs CTCIICHb PA3BITISL OOJIC3HIL.
CobpaHHbIE 0 CUX TIOP JAHHBIE TOBOPST O 3HAYNTEILHOM CXOLCTBE HATYPAILHOIO Pa3BUTHS IIEPBIIHOTO
CBIBOPOTOYHOTO Paka OPIOLINHEI 1 PaKa SMYHNUKA. DTO AACT OCHOBAHNUE [JISI IPUMEHCHIS OJHAKOBOTO
TEPAIIEBTUYECKOT'O IIOBEJEHNA IIPU PACCMATPUBAEMBIX HO30JIOIMYECKUX EAMHNUIIAX.

Kitro4yeBble €/10Ba: ICPBUYHBIN CBIBOPOTOYHBIN PAK OPIOLIMHBI, PA3BUTHII PAK SMYHMKA, PACIO3HAHIC,
JICUCHME, IIPEICKAZAHME

rimary peritoneal serous carcinoma (PPSC) is

a rarely diagnosed neoplasm. Unfortunately, it is

impossible to present reliable epidemiological data,
due to different terminology and classification systems
used in particular centres. PPSC is usually numbered
among the group of malignant tumours originating in
the retroperitoneal space and peritoneum (C48 accord-
ing to the ICD-10 classification). In 2003 in Poland,
such a diagnosis was made in 133 women only, where-
of in 99 cases this was the cause of death. In view of
overall incidence and mortality of malignant neoplasms
among Polish women (58 877 and 38 331, respectively),
these figures might appear insignificant. Things are
made even more difficult as the C48 category encom-
passes also other malignancies and PPSC is sometimes
included in other diagnostic groups. Furthermore, Pol-
ish data differ from those provided by world literature,

16 where the incidence of peritoneal cancer is considered

ierwotny surowiczy rak otrzewnej (primary peri-

toneal serous carcinoma, PPSC) jest nowotworem

bardzo rzadko rozpoznawanym. JednoczeSnie
nie mozna niestety przedstawi¢ wiarygodnych danych
epidemiologicznych, z uwagi na odmienng terminolo-
gi¢ 1 klasyfikacje¢ poszczegolnych przypadkow w rdz-
nych oSrodkach. Zwykle PPSC jest wiaczany do gru-
py nowotwordw ztoSliwych przestrzeni zaotrzewnowe;j
i otrzewnej (C48 wediug Miedzynarodowej Klasyfikacji
Chordb ICD-10). W roku 2003 w Polsce postawiono
takie rozpoznanie zaledwie u 133 kobiet, a u 99 nowo-
twor z omawianej grupy stanowil przyczyne zgonu. Przy
0golnej liczbie zachorowan i zgonow na nowotwory zto-
Sliwe wsrod polskich kobiet, wynoszacej odpowiednio
58 877138 331, podane wartoSci wydaja si¢ by¢ mato
istotne"”. Utrudnieniem jest przynalezno$¢ do grupy
C48 rowniez innych nowotwordw oraz fakt, ze PPSC
bywa wigczany takze do innych grup rozpoznan. Do-
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to be at least one-tenth of that of ovarian cancer. In
Poland in 2003, 3 371 new cases of ovarian cancer have
been reported”, therefore by analogy to world literature
data, peritoneal cancer should have been diagnosed in
atleast 330 women. Nevertheless, recently we are wit-
nessing an increase in the number of cases reported
and of women treated for PPSC. This may result both
from growing awareness of this type of malignancy
among health professionals, precise diagnostic criteria
developed by the Gynaecologic Oncology Group, and
also other factors, such as hormonal contraception,
which decreases the risk of malignant transformation
of the ovaries, but not necessarily of the peritoneum®.
The first mention of primary peritoneal cancer was
published in 1959 by Swerdlow®. Fifteen years later,
Parmley and Woodruff demonstrated that peritoneum
may differentiate to Miller-type epithelium®. A part of it,
namely the perimesonephros epithelium, presents repro-
ductive features and may give rise to serous, mucous or
endometrioidal cells. However, until now, due to rare
occurrence and problems with definition of clear and
generally accepted diagnostic criteria, we lack adequate
experience in the management of patients with this diag-
nosis. Available literature data usually refer to small
groups of patients, collected in a retrospective fashion.
To-date, there appeared isolated prospective reports,
e.g. the GOG 138 trial®. Until now, the largest cohort
of PPSC patients (95 cases) has been collected and
described by Barda et al. in 2004.

On histopathological grounds, PPSC is a neoplasm iden-
tical with invasive ovarian cancer. According to GOG
recommendations, a diagnosis of peritoneal cancer may
be made based on presence of characteristic macroscop-
ic and microscopic features. The main point is invasion
of the peritoneum far exceeding invasion of ovarian
surface, with ovarian diameter below 4 cm. Acceptable
is ovarian enlargement due to coexisting benign lesions.
Microscopic examination reveals lack of deep infiltra-

datkowo polskie dane odbiegaja od doniesiefi Swiato-
wych, w ktorych ocenia si¢, ze rak otrzewnej wystepuje
z czgstoscig odpowiadajacg co najmniej jednej dziesiate;
czestosci wystepowania raka jajnika. W Polsce w 2003 ro-
ku odnotowano 3 371 przypadkow zachorowan na ra-
ka jajnika®, wiec przez analogi¢ do danych Swiatowych
w tym samym czasie rak otrzewnej powinien by¢ roz-
poznany u przynajmniej 330 kobiet. Niemniej jednak
w ostatnich latach jest coraz wigcej chorych zgtasza-
nych i leczonych z PPSC, co moze wynikac zar6wno
z upowszechnienia wiedzy na temat tego nowotworu
i sformutowanych przez GOG (Gynecologic Oncology
Group) kryteriow diagnostycznych, jak i z innych czyn-
nikdw, na przykfad stosowania antykoncepcji hormo-
nalnej zmniejszajacej ryzyko transformacji nowotworo-
wej jajnikow, ale niekoniecznie otrzewnej®?.

Pierwsza wzmianka o pierwotnym raku otrzewnej zo-
stata opublikowana w 1959 roku przez Swerdlowa®.
Pi¢tnascie lat pozniej Parmley i Woodruff wykazali po-
tencjat otrzewnej do roznicowania si¢ w nabfonek typu
millerowskiego®. Jego czeS¢ — nabfonek okotosrod-
nerczowy, posiada wiasciwosci rozrodcze 1 moze wy-
tworzy¢ komorki surowicze, Sluzowe czy endometrio-
idalne. Jednak do chwili obecnej, z uwagi na rzadkie
wystepowanie oraz problemy ze sformutowaniem ja-
snych i ogolnie akceptowanych kryteriow diagnostycz-
nych, brak jest wystarczajacego doswiadczenia w pro-
wadzeniu pacjentek z tym rozpoznaniem. Dost¢pne
w pisSmiennictwie dane dotyczg zwykle niewielkich grup
chorych, zbieranych gfownie retrospektywnie. Pojedyn-
cze prace sa opracowaniami prospektywnymi, jak np.
badanie 138 GOG". Jak dotychczas najwigcej pacjen-
tek z PPSC (95 przypadkow) zebrali i opisali Barda
1 wsp. w 2004 roku®.

PPSC histopatologicznie jest nowotworem o utkaniu
identycznym z inwazyjnym nabfonkowym rakiem jajni-
ka. Zgodnie z rekomendacjami GOG rozpoznanie raka
otrzewnej mozna ustali¢ na podstawie wystgpowania

Figs. 1-2. Peritoneal serous carcinoma
Rys. 1-2. Rak surowiczy otrzewnej
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tion of the ovaries by the tumour or stromal invasion not
exceeding 5x5 mm, with a typical microscopic appear-
ance of epithelial ovarian cancer, usually of serous vari-
ety (figs. 1-2)”. PPSC may by also diagnosed in women,
who in the past underwent adnexectomy due to benign
lesions or prophylactic purposes, in the case of genetic
predisposition to higher incidence of ovarian or breast
cancer. Among all patients with peritoneal cancer, 14%
underwent adnexectomy in the past®.

Ovarian and peritoneal epithelium is a transformed
epithelium lining foetal cavity in the early phases of
embryonal life. Nevertheless, in spite of many similarities
of neoplasia in both these organs, still many questions
remain concerning their common histopathogenesis.
Several studies are underway, aiming at determination
of molecular basis of peritoneal cancer and at detecting
possible differences with ovarian cancer. About one half
of PPSC cases demonstrate expression of oestrogen
receptors and just a few percent — of progesterone recep-
tors. However, it was impossible to determine clearly,
whether receptor profile affects patient survival. Because
of small study populations and different techniques of
evaluation of receptor expression used, data presented
in different publications are often contradictory®. In the
group of peritoneal neoplasms, the incidence of BRCA,
gene mutation is about 7%. In ovarian cancer, this inci-
dence is 25.7%, but still the difference was not statisti-
cally significant. Until now, there is no report about
a BRCA, gene mutation in PPSC®. Great discrepancy
of results show studies of overexpression of the TP53
protein, which is present in 40-72% of cases. However,
this proportion is similar to that seen in ovarian can-
cer®'”. Overexpression of the HER-2/neu appears to be
higher in PPSC. In the study by Chen et al., overex-
pression of HER-2/neu was noticed in 34.4% of PPSC
cases and in 22.2% of ovarian cancer cases"”; in the study
by Kowalski et al., corresponding figures were 59.1%
for PPSC and 36.4% for ovarian cancer, and the differ-
ence was statistically significant. There was also a pos-
itive correlation between overexpression of HER-2/neu
and higher grade of histological malignancy of the
tumour"”. Any further implications of these data for
the course of PPSC are unknown yet. We do know, that
overexpression of HER-2/neu in breast and ovarian
cancer is an unfavourable prognostic factor, associated
with shorted survival"".

In most analyses, demographic characteristics of PPSC
patients does not differ significantly from those with
advanced ovarian cancer (AOC). The mean age of
patients at the moment of first diagnosis is 60-66 years.
According to some reports, it is slightly more than in
the case of ovarian cancer. Most studies did not reveal
any significant differences between basic demographic
features, obstetric history, family history, oncological
history or parameters defining the disease at the time of

18 first diagnosis, i.e. presence of a measurable lesion, clin-

charakterystycznych cech zarowno makro-, jak i mikro-
skopowych. Glownie jest to zajecie otrzewnej w stopniu
znacznie przewyzszajacym zajecie powierzchni jajni-
kow, przy wielkosci jajnikow wynoszacej ponizej 4 cm.
ne wspolistnieniem zmian tagodnych. Natomiast w ba-
daniu mikroskopowym stwierdza si¢ brak giebokiej in-
wazji jajnikow przez naciek nowotworowy lub tez naciek
zrebu mierzacy mniej niz 5X5 mm, przy typowym obra-
zie utkania histologicznego nabfonkowego raka jajnika,
najczesciej surowiczego (rys. 1-2)?. PPSC bywa takze
rozpoznawany u kobiet, ktérym w przesztosci wycieto
przydatki z powodu zmian tagodnych lub w celach pro-
filaktycznych, w przypadku obcigzenia genetycznego
czestszym wystepowaniem nowotworOw ztosliwych
jajnika lub piersi. Wsrod wszystkich chorych z rakiem
otrzewnej przebycie operacji wyciecia przydatkOw stwier-
dza si¢ u okoto 14%".

Nabtonek jajnikdw, a takze otrzewnej jest przeksztafco-
nym nablonkiem pokrywajacym jame¢ ciata we wcze-
snym zyciu zarodkowym. Jednak, przy wielu podobien-
stwach rozrostdw nowotworowych obu tych narzadow,
wcigz istnieje wiele watpliwosci dotyczacych ich wspol-
nej histopatogenezy. Trwajq liczne badania majace na
celu ustalenie podioza molekularnego raka otrzewne;j
1 ewentualne wykrycie roznic miedzy nim a rakiem jajni-
ka. Potowa przypadkéw PPSC wykazuje ekspresje recep-
torow estrogenowych, a jedynie kilka procent — progeste-
ronowych. Nie udalo si¢ jednak w sposob jednoznaczny
ustali€, czy status receptorowy ma wplyw na przezycie
chorych. Glownie ze wzgledu na niewielkie grupy bada-
nych oraz rozne metody oceny ekspresji receptorow,
dane z réznych doniesief sg czesto sprzeczne®. W gru-
pie nowotworow otrzewnej stwierdza si¢ okoto 7% mu-
tacji genu BRCA,. Mimo réwnoczesnego wykazania
mutacji w 25,7% przypadkow raka jajnika, nie byta to
rOznica istotna statystycznie. Jak dotychczas nie ma
doniesienia o stwierdzeniu w przypadku PPSC mutacji
w genie BRCA,”. Duzg rozbiezno$¢ wykazuja wyniki
badan nad nadekspresjg biatka TP53, ktora wystepuje
w 40-72% przypadkow. Jest to jednak odsetek podobny
jak w raku jajnika®'”. Natomiast nadekspresja HER-2/neu
wydaje si¢ by¢ czestsza w PPSC. W badaniu Chen i wsp.
nadekspresje¢ HER-2/neu odnotowano w 34,4% PPSC
122,2% raka jajnika®; w badaniu Kowalskiego i wsp.
— odpowiednio w 59,1% dla PPSC i 36,4% dla raka jaj-
nika, a rGznica ta byla statystycznie istotna. Stwierdzo-
no takze pozytywng korelacje pomi¢dzy nadekspresja
HER-2/neu a wyzszym stopniem ztosliwosci histopato-
logicznej guza“. Jakiekolwiek dalsze implikacje tych da-
nych dla przebiegu PPSC nie sg jeszcze znane. Wiado-
mo jednak, ze nadekspresja HER-2/neu w raku piersi
1jajnika jest niekorzystnym czynnikiem prognostycznym
1 wigze si¢ z krotszym przezyciem""".

W wigkszosci analiz charakterystyka pacjentek z PPSC
nie rOzni si¢ istotnie od chorych z zaawansowanym ra-
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ical stage or histological grade. PPSC patients present
a similar profile of clinical symptoms as AOC patients.
Most often these are abdominal pain, gastrointestinal
disturbances and weight loss. On physical examination
in PPSC patients we detect much more frequently dif-
fuse tension of abdominal wall, with lack of palpable
tumour within the pelvis and clinically meaningful ascites
(over 1000 ml of free fluid). Elevation of the CA 125
tumour marker is equally frequent®*"*'*.

As until now no separate classification of clinical stages
for peritoneal cancer has been developed, by conven-
tion we use surgical-pathologic criteria adopted for
ovarian cancer, using the FIGO III-1V scale. Although
there exists a paper reporting a few PPSC cases in the
FIGO IIC stage"”, in most cases the disease is detect-
ed in the FIGO IIIC stage. Metastatic lesions are pres-
ent in a few to 30% of patients, mainly in the form of
hydrothorax with confirmed presence of neoplastic cells,
and only sporadically there is nodal and parenchymal
organ invasion®*".

Therapeutic management in PPSC is usually the same
as in AOC. This stems from the above-mentioned simi-
larity of clinical signs and histological features. Opti-
mal treatment protocol includes surgical procedure
(hysterectomy, adnexectomy, omentectomy, excision
of all visible lesions) and subsequent systemic platinum
analogs-based chemotherapy. Primary radical cytoreduc-
tive surgery may be accomplished in 30-60% of cases”*".
A feature frequently noticed by the operator is highly
advanced disease within the superior part of peritoneal
cavity"®. This frequently entails the necessity of imple-
mentation of neoadjuvant or induction chemotherapy,
with a delay of cytoreductive surgery proper. In some
reports, the proportion of patients receiving such treat-
ment protocols reaches 40-70%"""". Systemic adjuvant
and palliative treatment includes the same chemothera-
py protocols as in ovarian cancer treatment">'"**”, Cur-
rently, the “golden standard” is paclitaxel combined with
platinum analogs. A small proportion of patients receive
intraperitoneal chemotherapy® or perioperative intraperi-
toneal chemotherapy combined with hyperthermia®".
Correct administration of combined treatment provides
high response rate, mean survival time reaching 40 months
and progression-free-survival rate of even 15 months”.
The issue of prognosis in peritoneal cancer has not
been fully elucidated yet. Some studies indicate high
similarity of course of the disease to that of AOC®"%,
while others report worse outcomes and shorter sur-
vival rate®***. An exception to this rule are isolated
reports about better prognosis in peritoneal cancer. After
a 3-years’ follow-up, Dubernard et al."” demonstrated
higher survival rate among PPSC patients than AOC
patients (29 and 16% respectively), but this did not affect
overall survival. Also in the study by Piura et al."?, 52%
of PPSC patients survived 5 years as compared with just
20.5% of AOC patients (the difference at the borderline
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kiem jajnika (advanced ovarian carcinoma, AOC). Sred-
ni wiek pacjentek w chwili wystgpienia choroby wynosi
60-66 lat. Wedlug niektorych doniesien jest to nieco wig-
cej niz w przypadku raka jajnika. W wigkszosci badan
nie stwierdzono istotnych réznic pomi¢dzy podstawo-
wymi cechami demograficznymi, wywiadem potozni-
czym, rodzinnym wywiadem onkologicznym czy para-
metrami okreslajacymi chorobg w chwili rozpoznania,
takimi jak obecno$¢ zmiany mierzalnej, stopiefi zaawan-
sowania czy stopiefi zfosliwosci histologicznej. Pacjent-
ki z PPSC prezentujg podobny profil objawow klinicz-
nych jak chore z AOC. Najczgsciej sa to dolegliwosci
bolowe jamy brzusznej, zaburzenia pracy przewodu
pokarmowego i ubytek masy ciata. W badaniu fizykal-
nym pacjentek z PPSC znacznie cze¢Sciej stwierdza si¢
rozlane napi¢cie jamy brzusznej przy braku wyczuwal-
nego palpacyjnie guza miednicy mniejszej oraz istotne
klinicznie (powyzej 1000 ml wolnego ptynu) wodobrzu-
sze. RoOwnie czgsto wystepuje podwyzszenie miana mar-
kera nowotworowego CA 125261319,

Poniewaz jak dotychczas nie stworzono odrebnej klasy-
fikacji stopni zaawansowania dla raka otrzewnej, umow-
nie stosuje si¢ kryteria oceny chirurgiczno-patologiczne;j
raka jajnika, wykorzystujac skale¢ od III do IV wedtug
FIGO (Fédération Internationale de Gynécologie-Obsté-
trique). Aczkolwiek istnieje praca, w ktorej opisano kilka
przypadkow PPSC w zaawansowaniu IIC"”. Najcze-
Sciej jednak choroba rozpoznawana jest w stopniu I1IC.
Zmiany przerzutowe wystepujg u kilku do 30% pacjen-
tek, glownie pod postacig ptynu w jamach optucno-
wych z potwierdzong obecnoscig komodrek nowotworo-
wych, a jedynie sporadycznie zajete sg odlegte wezty
chtonne czy narzady migzszowe®*".

Postepowanie terapeutyczne w PPSC jest przewaznie
takie samo jak w zaawansowanym raku jajnika. Wyni-
ka to gtownie z opisanych powyzej podobiefistw obja-
wow zarowno klinicznych, jak i histopatologicznych.
Optymalny schemat leczenia obejmuje zabieg opera-
cyjny z wycieciem macicy z przydatkami, siecig wicksza
1 wszystkimi widocznymi zmianami podejrzanymi, z na-
stepowa chemioterapig systemowq opartg na analogach
platyny. Pierwotng operacj¢ cytoredukcyjng udaje si¢
przeprowadzi¢ w sposob radykalny w 30-60% przypad-
kow**>. Czesto stwierdzang przez operatora cechg jest
znaczne zaawansowanie choroby w obrebie otrzewnej
gOrnych partii jamy brzusznej"?. Pocigga to za sobg
koniecznos$¢ czestego stosowania chemioterapii neo-
adiuwantowej lub indukcyjnej, z odroczonym zabie-
giem cytoredukcyjnym. Odsetek tak leczonych chorych
w niektorych opisywanych grupach sigga 40-70%""'%.
W systemowym leczeniu uzupehiajacym i paliatywnym
stosowane sg takie same schematy chemioterapii jak
w raku jajnika"*'""**”. Obecnie zlotym standardem jest
paklitaksel z analogami platyny. U niewielkiego odsetka
pacjentek podawana jest chemioterapia dootrzewnowa®
czy tez okolooperacyjna chemioterapia dootrzewnowa
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of significance). These authors suggest a slower natu-
ral course of peritoneal cancer, resulting in the patients’
deaths over a longer time-span.

Based on uni- and multivariate analyses, several unfa-
vorable prognostic factors have been determined, sig-
nificantly affecting survival. These include: suboptimal
cytoreduction with remaining tumour mass exceeding
1 cm, poor general condition (WHO classification >1),
age above 70 and FIGO clinical stage IV. In this setting,
most important are the first two factors®'". Recurrences
most often occur within the abdominal and pelvic cavi-
ties, just as in the case of ovarian cancer"”.

Hitherto gathered data indicate great similarity of natu-
ral course of primary peritoneal cancer and ovarian
cancer, thus justifying implementation of the same ther-
apeutic strategy in these both nosologic entities. Due to
rare occurrence of PPSC and chaos in terminology and
classification of particular cases, it appears useful to
create a national data-base, which might allow to devel-
op an optimal therapeutic approach in patients present-
ing with this condition.
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