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Neoplasier i appendix dr ovanliga och uppticks oftast en passant. Mucindsa
appendixneoplasier utgér vanligen fran mucocele appendix, som ses i ca 0,2-0,3% av alla
appendektomier och dessa klassificeras histologiskt i ldg- eller hoggradiga neoplasier. Risken
med mucindsa appendixneoplasier dr ruptur med spridning av mucinbildande epitheliala
celler fritt ut i bukhalan. Over tid leder detta till dissemination av mucin intraperitonealt och
ddrmed utveckling av pseudomyxoma peritonei (PMP). Idag ar standardbehandlingen for
patienter med PMP cytoreduktiv kirurgi (CRS) och hyperterm intraperitoneal
cytostatikabehandling (HIPEC). Ingreppet i sig dr forenad med 6kad morbiditet, vilket &r
relaterad till tumorborda och omfattning av kirurgin. Langtidsoverlevnad for dessa patienter

ar god, med en 5-ars Gverlevnad pé ca 88 % (1).

Majoriteten av PMP utgar fran low-grade appendiceal mucinous neoplasm (LAMN).
Riskfaktorer for PMP utveckling vid LAMN iér ruptur, forekomst av extra appendiceal mucin
(EAM) eller extra appendiceala celler (EAC). Vid sammanstéllning av sex olika studier
baserat péd ovan riskfaktorer och dess risk for PMP utveckling visar att ca 1 % av patienterna
utvecklade PMP vid en icke perforerad LAMN utan EAM eller EAC och vid rupturerad
LAMN med extra appendicieal mucin 4%, medan forekomst av EAC ledde till att 30% av
patienterna utvecklade PMP, dvs en disseminerad sjukdom (2-7). Majoriteten av patienterna
fick recidiv inom de forsta tva aren. Tiselius et al visar 1 en studie, med en
medianuppfoljningstid pa 5 &r, att ett etablerat radiologiskt uppfoljningsprogram av patienter

med LAMN med riskfaktorer ar tillrackligt for att uppticka recidiv (2).

Vi har nationellt inte haft ett uppfoljningsprogram for patienter med LAMN. Syftet med ett
standardiserat uppfoljningsprogram &r att tidigt upptdcka PMP-utveckling vilket resulterar 1



en forbattrad overlevnad men ocksa lagre morbiditet. Svenska peritonealcancer gruppen
(SPCG) har sammanstillt ett nationellt behandlingsprogram baserat pa ett antal studier (2-7)
for patienter med LAMN. Forutsittningen for dessa rekommendationer &r korrekt stillt
histopatologi, hela appendix dr undersokt med avseende pa forekomst av perforation, EAM
eller EAC. Vidare baseline radiologi utan pavisad disseminerad sjukdom och peroperativt ej
kvarldimnad mucin lokalt (hoger fossa) i samband med appendektomin samt sékerstéllt att

mucin ej forekommer pa andra lokaler intraperitonealt.

Baseline radiologi med CT-buk samt tumormarkdrer (CEA, CA19-9, CA125, CA72-4, CA15-
3) rekommenderas for samtliga patienter for att utesluta sjukdoms dissemination (PMP-
utveckling). D& synkrona kolorektala neoplasier ses i 13% av patienter med
appendixneopasier reckommenderas dven koloskopi (8). Beroende pa den dkade risken for
PMP-utveckling vid forekomst av EAM och EAC rekommenderas tdtare kontroller. D4 risken
ar betydligt storre vid forekomst av neoplastiska celler utanfér appendix rekommenderas 1
selekterade fall med stegrade tumormarkdrer men en normal CT 6verviga vidare utredning
med MRT-buk for att visualisera mucinimplantationer. Laparoskopi kan dven dvervigas men
har inte plats vid uppfoljningen med tanke pa risken for iatrogena skador som kan uppsti
peroperativt. Vi rekommenderar vidare att alla fall med LAMN ska dras pa MDK och gérna
remiss till en HIPEC-center for patienter med perforerad LAMN {6r beddmning och

registrering infor framtida forskning.

Risken for regional lymfkortelmetastasering vid mucindsa appendixneoplasier 4r mycket lag
och en utvidgad hogersidig hemikolektomi eller ileocekalresektion for lymfkortelstatus ger
ingen dverlevnadsvinst jamfort med enbart appendektomi (8). Histopatologiskt radikalt
exciderat icke perforerad LAMN efter en appendektomi anses fardigbehandlad. Detta forutsatt
att baseline radiologi (CT-buk) inte visar pa en disseminerad sjukdom. Vid fall med icke
radikalt LAMN i resektionsranden kan man behdva kompletterande kirurgi med reresektion
av cekalpolen alternativ ileocekalresektion). Adenocarcinom och Gobletcells cancer i
appendix ska behandlas enligt vardprogrammet for koloektalcancer med hogersidig
hemikolektomi. Vid en perforerad appendixcancer dr rekommendationen remiss till HIPEC-
center fOr stidllningstagande till CRS-HIPEC. Patienter med 6kad morbiditet och som beddms
inte kandidat for CRS-HIPEC behdover inte foljas upp enligt detta program.

Nedan f6ljer ett flodesschema for uppf6ljning av patienter med LAMN och high grade
appendiceal mucinous neoplasi (HAMN) utifran dess riskfaktorer for PMP-utveckling. Vi
hoppas att dessa nya riktlinjer ska fungera som ett stod i beslutsfattandet kring handlédggning



av patienter med LAMN och HAMN samt ge en mer enhetlig bild av sjukdomen infor

framtida forskning.
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Figur 1. Flodesschema for patienter med LAMN och HAMN.



Tabell 1. Rekommenderat uppfdljningsschema for patienter med LAMN och HAMN.

Histopatologi Uppfoljning

Baseline for alla CT-buk + tumdrmarkdrer
Koloskopi
HIPEC-MDK

Icke perforerad, RO Féardigbehandlad

Perforerad utan extraappendiceal mucin eller celler CT-buk + tumdérmarkorer

1 &r och 3 ar postoperativt

Perforerad med extraappendiceal mucin CT-buk + tumdrmarkorer

1 &r, 3 ar och 5 ar postoperativt

Perforerad med extraappendiceala celler CT-buk + tumdérmarkdrer
Ev MR-buk
Var 6:¢ méanad upptill 2 éar,
darefter

3 ér, 4 ér och 5 ar postoperativt

Bild 1. CT-buk pé patient med pseudomyxoma peritonei.



Bild 2. Patient med rupturerad LAMN 1 appendix (svart pil) med avancerad

pseudomyxoma peritoni utbredning.
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